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Abreviaturas e acrénimos

AP = Artéria puimonar

ARE = Antagonista dos receptores da
endotelina

ASC = Area de superficie corporal

AV = Auriculo-ventricular

BNP = Peptideo natriurético do tipo B
CAP = Canal arterial persistente

CC = Cardiopatia congénita

CCA = Cardiopatia congénita no adulto:
CDI = Cardioversor desfibrilhador
implantavel

CF-OMS = Classes funcionais da
Organizacdo Mundial de Satide

CIA = Comunicacao interauricular

CIV = Comunicacao interventricular
CoA = Coarctacao da aorta

CSVE = Camara de saida do ventriculo
esquerdo

DAC = Doenga arterial coronéria

DSAV = Defeito do septo auriculo-ventricular
EA = Estenose adrtica

ECA = Enzima de conversdo da angiotensina
ECG = Electrocardiograma

EE = Enteropatia exsudativa

EF = Electrofisioldgico

El = Endocardite infecciosa

EP = Estenose pulmonar

ESUbA = Estenose adrtica sub-valvular
ESupraA = Estenose aortica supravalvular
ETE = Ecocardiograma transesofdgico
FE = Fraccao de ejeccao

FEVD = Fraccao de ejeccao do ventricu-
lo direito

FEVE = Fraccao de ejeccao do ventriculo
esquerdo

FOP = Foramen oval patente

FV = Fibrilhagao ventricular

HAP = Hipertensao arterial pulmonar
HVE = Hipertrofia do ventriculo esquerdo
INR= Récio internacional normalizado
(International normalized ratio)

MS = Morte subita

NYHA = New York Heart Association
OCSVD = Obstrucdo da camara de
saida do ventriculo direito

OCSVE = Obstrugao da camara de saida
do ventriculo esquerdo

PAP = Pressao arterial pulmonar

PECP = Prova de esforco cardiopulmonar
PVD = Pressao do ventriculo direito

RA = Regurgitacdo adrtica

RMC = Ressonancia magnética cardiaca
RP = Regurgitacao pulmonar

RT = Regurgitacao tricuspide

RVP = Resisténcia vascular pulmonar
Shunt E-D = shunt esquerdo-direito
Shunt D-E = Shunt direito-esquerdo
SubsVP = Substituigdo da véivula pulmonar
TAC = Tomografia axial computorizada
TccGA = Transposicao congenitamente
corrigida das grandes artérias

TF = Tetralogia de Fallot

TGA = Transposicao das grandes artérias
TV = Taquicardia ventricular

VD = Ventriculo direito

VDDS = Ventriculo direito de dupla saida
VE = Ventriculo esquerdo

VGM = Volume globular médio

Vmax = Velocidade méxima por Déppler
W = Unidades de Wood
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1 - Considerac6es gerais

1.1 - Avaliacao basica do doente

Uma avaliacao clinica rigorosa tem uma importancia crucial no diagndstico da

cardiopatia congénita no doente adulto (CCA).

* Os antecedentes do doente permitem a avaliacdo de sintomas presentes

e passados. Procure eventos inter correntes e quaisquer alteracoes na medi-
cacdo (deverd questionar o/a doente relativamente ao seu estilo de vida a
fim de detectar mudancas progressivas nas actividades didrias e poder limi-
tar a subjectividade na andlise dos sintomas).

* O exame clinico desempenha um papel fundamental e inclui, durante as
consultas de acompanhamento, uma avaliacao cuidadosa de quaisquer al-
teracoes nos resultados das auscultacoes, pressao sanguinea ou desenvolvi-
mento de sinais de insuficiéncia cardiaca.

O Electrocardiograma (ECG) e a oximetria do pulso sao realizados de

forma rotineira juntamente com o exame clinico.

* Aradiografia do térax ja ndo ¢ realizada de forma rotineira em cada consulta,
mas antes sob indicacdo. No entanto, continua a ser Util no acompanhamen-
to de longo prazo, proporcionando informacao relativa a alteragdes no tama-
nho e na configuragao do coracdo, bem como na vascularizagao pulmonar.

1.2 - Ecocardiografia

A ecocardiografia continua a ser um método de investigacdo de primeira linha e,
na maioria das situacoes, fornece informacao relativa a anatomia cardiaca basica,
incluindo orientacdo e posicao do coracdo, retorno venoso, ligacao entre auriculas
e ventriculos e origem das grandes artérias. Permite a avaliacdo da morfologia das
camaras cardiacas e da funcao ventricular e permite a deteccao e avaliacdo de lesoes
causadas por shunts, bem como da morfologia e funcao das valvulas cardiacas.
A avaliacao da sobrecarga do volume ventricular (aumento do volume tele-dias-
télico e no débito cardiaco) e a avaliacdo da sobrecarga de pressao (hipertrofia,
aumento da pressao ventricular) sdo extremamente importantes. A informacao de
ecocardiografia com Déppler também inclui dados hemodinamicos como gra-
dientes ao longo de obstrucoes e a pressao do ventriculo direito (VD)/pressdo
arterial pulmonar (PAP) (obtidas a partir da velocidade de regurgitacao tricUispide (RT),
mas também calculos de débitos.

Limitacoes: Dependéncia do investigador; avaliacao dos volumes e funcoes ventricula-
res podem ser complicadas pela geometria e incoordenacdo regional, especialmente em
VD sistémicos e ndo sistémicos ou em coracoes univentriculares; os gradientes por Doppler,
por vezes, podem ser erréneos, especialmente no caso de obstrucao da camara de saida
do ventriculo direito (OCSVD), coarctagdo da aorta (CoA) e estenoses em série; o retorno
Vvenoso e as grandes artérias podem ser dificeis de visualizar.




1.3 - Ressonancia magnética cardiaca

A imagiologia por ressonancia magnética cardiaca (RMC) tem-se tornado cada
vez mais importante para os doentes com CCA e € um instrumento essencial
na unidade especializada. Permite uma excelente reconstrucao anatémica tridi-
mensional que ndo € limitada pelo tamanho do corpo ou por janelas acusticas.

Indicages para RMC:

* Serve como alternativa & ecocardiografia, quando ambas as técnicas
podem fornecer informacao semelhante mas ndo € possivel obter uma
ecocardiografia com qualidade suficiente (a ecocardiografia é superior
no calculo de gradientes e da PAP e na deteccao de estruturas peque-
nas e altamente madveis tais como vegetacoes).

Método de apoio quando as medicoes da ecocardiografia estdo no

limite ou sdo0 ambiguas: volumes do ventriculo esquerdo (VE) e fraccdo

de ejeccdo do ventriculo esquerdo (FEVE), especialmente na definicao

de sobrecarga de volume; quantificacao da regurgitacao valvular.

Indicacées em que a RMC ¢ considerada superior a ecocardiografia e

deve ser utilizada regularmente quando a informacdo é essencial para

0 tratamento do doente:

- quantificacao dos volumes do VD e fraccdo de ejeccao do ventriculo
direito (FEVD) (tetralogia de Fallot [TF], VD sistémico)

- avaliacdo da OCSVD e dos condutos do VD para a artéria pulmonar (AP)

- quantificacao da regurgitacao pulmonar (RP)

- avaliacao das artérias pulmonares (estenoses, aneurismas) e da aorta
(aneurisma, disseccado, coarctacao)

- avaliacdo de veias sistémicas e pulmonares (conexao anémala, obs-
trugao, etc.)

- colaterais sistémico-pulmonares e malformacgées artério-venosas
(a tomografia axial computorizada [TAC] é superior)

- anomalias coronarias e doenca coronaria (DC) (a TAC é superior)

- avaliacdo de massas intra e extracardiacas

- quantificagao da massa do miocardio (VE e VD)

- deteccdo e quantificacdo de fibrose/cicatriz no miocérdio (realce tar-
dio com gadolinio)

- caracterizacao dos tecidos (fibroses, gorduras, ferro, etc.)

Hoje em dia e em geral, os exames imagiolégicos em doentes com pacema-
kers ou desfibrilnadores implantados nao devem ser feitos por RMC (a TAC &
0 exame indicado).
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1.4 - Tomografia axial computorizada

A TAC desempenha um papel cada vez mais importante no exame imagiolégico de
doentes com CCA, proporcionando excelente resolucao espacial e rapidez na aqui-
sicdo de imagem. E especialmente adequada para visualizar as artérias corondrias
epicardicas e as artérias colaterais e para avaliar doenca pulmonar parenquimatosa.
Permite avaliar a dimensao e a fung¢ao ventriculares com resolucao temporal inferior
em comparacao com a RMC. A principal desvantagem da maioria dos sistemas de
TAC actuais é a dose elevada de radiacdo ionizante, tornando a ideia de utilizacdo
em série pouco atractiva.

1.5 - Prova de esforco cardiopulmonar

A prova de esforco cardiopulmonar (PECP), incluindo a avaliacdo objectiva da capa-
cidade de exercicio (tempo, consumo maximo de oxigénio), eficiéncia na ventilacdo
(curva VE/VCO2), resposta cronotropica e da pressao sanguinea, bem como arritmia
induzida por exercicio, permite uma avaliagdo mais alargada da funcdo e adequacao
€ produz resultados relacionados com a morbilidade e a mortalidade em doentes
com CCA. A prova de esforco em série deve, por isso, fazer parte de protocolos e
testes de intervencao num seguimento a longo prazo. Desempenha um papel
importante na calendarizacao de intervencoes e reintervencoes.

1.6 - Cateterismo cardiaco (de diagndstico e de intervencao)
O cateterismo cardiaco destina-se agora apenas a resolucdo de questdes anaté-
micas e fisioldgicas especificas ou a intervencoes.

As indicagoes para cateterismo cardiaco incluem:

* Avaliacdo da PAP e da resisténcia vascular pulmonar (RVP), particularmente
em lesdes provocadas por shunts quando a PAP estimada de forma nao
invasiva excede 50% da pressao sistémica e em casos de cardiopatia congé-
nita (CC) complexa (podera ser necessario testar a vaso-reactividade antes de
decidir pela intervencao; tradicionalmente utiliza-se o oxigénio, mas pode ser
preferivel o dxido nitrico).

* Quantificacdo da funcao diastdlica do VE e do VD, de gradientes de pres-
sdo e de shunts quando uma avaliagdo ndo invasiva deixa duvidas.

 Angiografia coronaria antes de cirurgia em homens com idade >40 anos, em mu-
Ineres na pds-menopausa e em doentes com sinais ou factores de risco de DC.

* Avaliacdo de vasos extracardiacos tais como artérias colaterais sistémico-pulmonares.

Intervencao: Houve um aumento acentuado no ndmero € no ambito de proce-
dimentos de cateterismo intervencdo em doentes com CCA, o que em alguns
€asos evita a necessidade de cirurgia. Em outros casos, conseguem-se melhores
resultados no tratamento de malformacoes cardiacas congénitas através de uma
abordagem colaborativa (“hibrida”) que inclui cateterismo e cirurgia. As técnicas
mais recentes incluem a implantacao de stents em vasos sistémicos ou pulmona-
res e a implantacao de valvulas por via percutanea.




1.7 - Tratamento cirdrgico
Muitos doentes com CCA ja deverao ter sido submetidos a intervencoes cirdirgicas du-
rante a infandia, mas a cirurgia na idade adulta podera ser necessdria em varias situacoes:
1. Doentes submetidos a reparacoes anteriores e com complicacoes hemodi-
namicas residuais ou novas.
2. Doentes com problemas que nado tenham sido diagnosticados ou conside-
rados suficientemente graves para implicar cirurgia durante a infancia.
3. Doentes com tratamentos paliativos prévios.

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

Uma das questdes actuais mais problematicas relativamente a cirurgia em doen-
tes com CCA é o transplante cardiaco e cardiopulmonar.

1.8 - Insuficiéncia cardiaca

A insuficiéncia cardiaca é um problema frequente na populacdo com CCA. Em geral
580 sequidas as recomendacoes de tratamento actuais para a insuficiéncia cardiaca.
Todavia, visto que a fisiopatologia da disfuncao cardiorespiratéria €, frequentemente,
muito diferente da que ocorre na circulacdo “normal”, podera ser dificil extrapolar
resultados de estudos publicados para doentes com CCA, em especial em situacoes
como a transposicao das grandes artérias (TGA) operada por switch auricular (cirur-
gia de Mustard ou Senning) ou como a circulacao de Fontan. A terapia de res-
sincronizacdo cardiaca tem sido alvo de interesse crescente na aplicagdo em doen-
tes com CCA que tenham insuficiéncia cardiaca congestiva. Por enquanto, existem
poucas evidéncias a partir das quais se possam definir indicacoes e resultados.

1.9 - Arritmias e morte cardiaca subita

As arritmias sao o principal motivo para a hospitalizacao de doentes com CCA e
530 uma causa cada vez mais frequente de morbilidade e de mortalidade. A estra-
tificacao do risco, a investigacdo e a escolha de tratamento sdo frequentemente
diferentes das aplicadas ao coracdo com um desenvolvimento normal. Para além
disso, a ocorréncia de arritmias podera ser um sinal de descompensacao hemodi-
namica e o risco associado as arritmias poderd ser ampliado na presenca frequen-
te de uma circulacao anormal. A ablacao por cateter habitualmente obtém resul-
tados piores em doentes com CCA do que em outros doentes, mas estao a mel-
horar gracas aos desenvolvimentos técnicos e deve ser considerada nos casos em
que é necessario actuar sobre as taquiarritmias sintomaticas ou em que a interven-
cao é exequivel. Frequentemente, a terapéutica com recurso a farmacos antiarrit-
micos € mal tolerada devido ao efeito inotropico negativo e a outros efeitos secun-
darios. Existem poucos dados relativamente a sua seguranca e eficacia.

A morte subita (MS) € particularmente preocupante em doentes com CCA. Os
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cinco defeitos com o risco reconhecidamente mais elevado de MS tardia sao TF
TGA, transposicdo congenitamente corrigida das grandes artérias (TccGA), esteno-
se adrtica (EA) e os coracdes univentriculares. Foram definidos diversos factores de
risco (ver seccoes 2.10 (TF) e 2.12 (TccGA). A sincope de etiologia desconhecida é
um evento alarmante. Até ao momento, ndo foram devidamente estabelecidos 0s
algoritmos para avaliacado de risco de MS nem as indicacdes para implantagao de
um cardioversor desfibrilhador implantavel (CDI).

Recomendac6es para avaliacao EF e implantacao de CDI | Classea | Nivel®

Aimplantacéo de CDI estd indicada para sobreviventes de paragem cardaca
apos exclusdo de causas reversfveis.

Os doentes com TV espontdnea sustentada devem ser submetidos a hemodi-
namica invasiva e avaliacdo EF. A terapéutica recomendada inclui ablacéo por
cateter ou resseccdo cirdrgica para eliminar a TV. Caso estas ndo tenham
sucesso, € recomendada a implantacdo de CDI.

A hemodinamica invasiva e a avaliacao EF sdo razodveis em doentes que
sofram de sincope de etiologia desconhecida e funcdo ventricular deficiente.
Na auséncia de uma causa definida e reversivel é razoavel a implantacao

de CDI.

Em doentes com couplets ventriculares ou TV ndo sustentada podera conside-
rar-se a execucao de um estudo EF para determinar o risco de TV sustentada.

a = Classe de recomendacao
b = Nivel de evidéncia
EF = electrofisiolégico; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; TV = taquicardia ventricular.

1.10 - Endocardite infecciosa*
Uma boa higiene oral e uma revisdo estomatoldgica regular desempenham um
papel essencial na reducdo do risco de endocardite infecciosa (El). As medidas de
assepsia sdo obrigatérias durante a manipulacdo de cateteres venosos e durante
qualquer procedimento invasivo, tendo em vista a reducao da taxa de El associada
aos cuidados de saude. Os doentes com CCA devem também ser desencorajados
de fazer piercings e tatuagens.
Actualmente, por consenso de especialistas, € recomendada a limitacao da profi-
laxia antibidtica aos doentes com risco mais elevado de El submetidos a procedi-
mentos de risco mais elevado (l1aC). Esta recomendacao inclui os seguintes gru-
pos de doentes*:

* Doentes com protese valvular ou material protésico utilizado para reparacdo

de valvula cardiaca.
* Doentes com El prévia.




¢ Doentes com CC:

a. CC ciandtica sem reparacdo cirdrgica ou com defeitos residuais, shunts
paliativos ou condutos.

b. CC apds reparacdo com material protésico, seja ele colocado através de
cirurgia ou técnica percutanea, até 6 meses apos a realizacdo do procedi-
mento (até que ocorra endotelizacao).

€. quando persiste um defeito residual no local da implantacao de um dispo-
sitivo ou material protésico através de cirurgia ou de técnica percutanea.

A recomendacao esta limitada a procedimentos dentarios que requeiram manipu-
lacao das gengivas, da regiao periapical dos dentes ou perfuracdo da mucosa oral.
Né&o sdo recomendados antibidticos para procedimentos no sistema respiratorio,
gastrointestinal, genito-urinario, dermatolégico ou musculo-esquelético excepto
se existir uma infeccdo ja estabelecida.

*Para mais detalhes consultar as Recomendacoes da ESC para a prevencdo, diagndstico e trata-
mento da endocardite infecciosa 2009 [EHJ 2009;30:2369-2413; www.escardio.org/guidelines)

1.11 - Exercicio fisico e desporto

As recomendacoes 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 des-
compensacao aguda e de arritmias. O aconselhamento deveria incluir o tipo de des-
porto e os niveis de esforco previstos. Os testes formais sdo inestimaveis e, em geral,
0s médicos tém sido ultra-conservadores nos seus conselhos. A participacao em
exercicio fisico regular integra beneficios bem documentados no que diz respeito a
forma fisica, ao bem-estar psicoldgico e a interacgdo social a0 mesmo tempo que tem
efeitos positivos sobre os riscos futuros de doenca cardiaca adquirida. Em termos de
recomendacdo geral, o exercicio dinamico € mais adequado do que o exercicio esta-
tico. Em doentes com doencas cardiacas conhecidas, é muito rara a ocorréncia de
morte subita durante a pratica de exercicio. Recomendacdes pormenorizadas para a
participacdo em desportos de competicdo ultrapassam o ambito deste documento.
Algumas lesdes nao sao compativeis com desportos de competicdo, devido a sua
gravidade/complexidade morfoldgica e & tendéncia para arritmias graves, incluindo o
sindrome de Eisenmenger, a hipertensao arterial pulmonar (HAP), coracdo univentri-
cular, anomalias das artérias coronarias, anomalia de Ebstein, TccGA e TGA reparada
através de switch auricular ou procedimento de Rastelli.

1.12 - Gravidez, contracepcao e aconselhamento genético

A maioria dos doentes com CCA tolera bem a gravidez, mas o cuidado por especia-
listas € prestado em melhores condicbes por uma equipa multidisciplinar. Esta
equipa deverd incluir o contributo do cardiologista com formacao especifica no trata-

10



mento de CCA, obstetricia, anestesia, hematologia, neonatologia e genética. O
aconselhamento atempado devera ser um componente essencial Nos Servicos pres-
tados. A equipa devera estar envolvida na gravidez desde cedo a fim de planear os
cuidados pré-natais, incluindo o parto e o acompanhamento pos-parto.

Doentes de alto risco:
* HAP grave (doentes com Eisenmenger e outros).
* Obstrucdo grave da camara de saida/entrada do coracao esquerdo
* Funcao ventricular sistémica reduzida (fraccdo de ejeccao [FE] < 40%).
e Dilatacdo da raiz da aorta em sindroma de Marfan e outros sindromas
(Ehlers-Danlos, Loeys Dietz).
« Cianose (saturacao de oxigenio < 85%).
* Protese valvular mecanica.

A ecocardiografia fetal deverd ser recomendada as 16-18 semanas de gestacao.
Deverd considerar-se os potenciais efeitos dos farmacos sobre o feto. Em espe-
cial, nao devem ser utilizados inibidores do enzima de conversao da angiotensina
[ECA), bloqueadores do receptor da angiotensina Il e amiodarona.

No que diz respeito a contracepcao, os métodos de barreira sdo seguros e
protegem das doencas sexualmente transmissiveis. No entanto, apenas tém uma
eficacia contraceptiva elevada em casais que cumprem o método. As taxas anuais
de falha até 10% significam que devem ser utilizados em conjunto com um méto-
do adicional, mais eficaz.

Os contraceptivos hormonais sao altamente eficazes, mas existem poucos dados
relativos a sua seguranca na populacdo com CCA. O contraceptivo oral combina-
do é muito eficaz (99,9%) mas € preferivel evitar a sua utilizacdo em pessoas com
risco trombatico prévio (circulacdo de Fontan, doentes ciandticos, fungao ventri-
cular sistémica reduzida), especiaimente porque existem poucos dados que
demonstrem a neutralizacdo desse risco pela terapéutica concomitante com anti-
coagulantes orais. Em contrapartida, os contraceptivos apenas com progestero-
na nao apresentam um risco trombatico tao elevado e as novas preparacoes dis-
poniveis para administracdo oral ou através de implantes intra-uterinos tém uma
eficacia elevada (> 95%). O risco de endocardite apds a insercdo de dispositivos
intra-uterinos revestidos com gestagénio € provavelmente reduzido. Todavia, exis-
te o risco de reacgoes vaso-vagais (5%) no momento da insercao ou da remocao.
A esterilizacdo feminina ou do parceiro masculino apenas devera ser considerada
apos cuidadosa discussdo, com especial referéncia ao prognostico a longo prazo.




2 - Problemas especificos

2.1 — Comunicacao inter auricular
Diagndstico
* Ecocardiografia: € a principal técnica de diagnostico, fornecendo diagnds-

tico e quantificacdo. A sobrecarga do volume do VD € o que melhor carac-
teriza a relevancia hemodinamica do defeito (€ preferivel ao racio de shunt).
Para um diagndstico rigoroso de defeitos tipo seio venoso habitualmente é
necessario executar uma ecocardiografia transesofagica (ETE), que também
¢é necessaria para avaliar com precisdo os defeitos no septo secundum antes
do encerramento percutaneo com dispositivo e deve incluir medicdo, explo-
racao da morfologia do restante septo, dimensao e qualidade do bordo,
exclusao de defeitos adicionais e confirmacdo de uma conexdo venosa pul-
monar normal. A PAP e a RT estdo incluidas nas outras informacoes impor-
tantes a serem fornecidas.

* RMIC/TAC: sdo as alternativas quando a ecocardiografia € insuficiente, especialmen-
te para a avaliacao da sobrecarga de volume no VD e da conexao venosa pulmonar.
Cateterismo cardiaco: para o calculo da RVP quando o eco da PAP > 50%
da pressao sistémica.

Indicagbes para intervencdo no caso de comunicacdo interauricular | Classea | Nivel®

Doentes com shunt significativo (sinais de sobrecarga do volume do VD) e RVP < 5 WU

. B
devem ser submetidos ao encerramento da CIA independentemente dos sintomas.

A ocluséo por dispositivo é 0 método a adoptar para o encerramento
da CIA tipo ostium secundum quando aplicavel.

Todas as CIA, independentemente da dimensao, em doentes com sus-
peita de embolismo paradoxal (exclusdo de outras causas) devem ser
consideradas para intervencao.

Doentes com RVP > 5 WU mas < 2/3, RVS ou PAP < 2/3 de pressdo sistémica
[valor inicial ou quando tratado com vasodilatadores, de preferéncia oxido nitri-
co, ou apds terapia especfica para a HAP) e indicios de shunt E-D
(Qp:Qs > 1,5) poderdo ser considerados para intervengdo.

Deverd ser evitado o encerramento de CIA em doentes com fisiologia Eisenmenger.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

CIA = comunicacao interauricular; shunt E-D = shunt esquerda-direita; HAP = hipertensao arterial
pulmonar; RVP = resisténcia vascular pulmonar; Qp:Qs= racio de débito pulmonar para o sistémi-
co; RVS = resisténcia vascular sistémica; WU = unidades de Wood.
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Em doentes de idade avancada com comunicacao interauricular (CIA) ndo ade-
quada para encerramento por dispositivo, o risco cirdrgico individual devido a
comorbilidades deve ser cuidadosamente avaliado face aos beneficios potenciais
do encerramento da CIA.

Recomendacgbes para seguimento

A avaliacao no seguimento deve incluir a avaliacao de shunt residual, dimensao e fun-
¢do do VD, RT e PAP através de ecocardiografia e também a avaliacdo de arritmias atra-
Vvés de antecedentes, ECG e, em caso de indicacdo (nao € de rotina), monitorizacao Holter.
As arritmias tardias mais frequentes apds reparacao cirlirgica em idades <40 anos sao
a taquicardia de reentrada auricular e o flutter auricular que podem ser tratados com
sucesso atraves de ablacdo por radiofrequéncia. Sem reparacao ou com reparacao
apods os 40 anos, a fibrilhacdo auricular esta a tornar-se cada vez mais comum e
podera necessitar de terapéutica antiarritmica (pouco se sabe sobre terapéutica abla-
tiva nesta situacao). O acesso a auricula esquerda poderéd ficar restringido apoés o
encerramento por dispositivo. Os doentes com fibrilhacao auricular devem ser trata-
dos com anticoagulantes orais.

Os doentes submetidos a reparacao antes dos 25 anos sem sequelas ou lesoes resi-
duais relevantes (sem shunt residual, PAP normal, VD normal, sem arritmias) nao
requerem acompanhamento regular (¢ necessario estar atento a taquiarritmias de
aparecimento tardio).

Doentes com shunt residual, PAP elevada ou arritmias (antes ou depois da reparacao)
€ os que tenham sido submetidos a reparacao na idade adulta (especiaimente > 40
anos) devem ser acompanhados regularmente, incluindo a realizacao de uma avalia-
cao em centros especializados em tratamento de CCA (a intervalos de acordo com a
gravidade dos problemas residuais). Apds o encerramento por dispositivo, recomen-
da-se um acompanhamento regular durante os primeiros 2 anos e depois, conforme
os resultados, a cada 2-4 anos.

2.2 - Comunicacao interventricular
Diagnéstico
 Ecocardiografia: € a principal técnica de diagndstico, fornecendo, em geral,

o diagnostico e a avaliacdo da gravidade da doenca. Os principais resultados
a fornecer sdo: localizacao, quantidade e dimensao do defeito, gravidade da
sobrecarga de volume do VE e célculo da PAP E necessério verificar se existe
regurgitacao adrtica (RA) por prolapso da cUspide adrtica direita ou ndo coro-
naria, especialmente em caso de comunicacao interventricular (CIV) do septo
de saida (supracristal) e de CIV perimembranosa alta. Devera excluir-se o ven-
triculo direito de dupla saida (VDDS).

° RMC: é uma alternativa quando a ecocardiografia € insuficiente, especialmen-
te para a avaliacao da sobrecarga de volume no VE e da quantificacao de shunt.
Cateterismo cardiaco: para o célculo da RVP quando o eco da PAP > 50%
da pressao sistémica.
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Indicagoes para intervencdo no caso de comunicagdo interauricular | Classe2 | Nivel®

Doentes com sintomas que podem ser atribuidos a shunt E-D através
de CIV (residual) € que ndo tenham doenga vascular pulmonar grave
(ver abaixo) devem ser submetidos a encerramento cirdrgico de CIV.

Doentes assintomaticos com indicios de sobrecarga de volume do VE que pos-
sam ser atribuidos a CIV devem ser submetidos a encerramento cirtirgico da CIV.

Doentes com antecedentes de EI devem ser considerados para encerarmento 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.

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 estejam a < 2/3 dos valores
sistémicos (valor inicial ou quando testada com vasodilatadores, de preferéncia
oxido nitrico, ou apds terapia especifica da HAP).

Deve evitar-se a cirurgia em CIV com Eisenmenger e quando existe
dessaturacao induzida por exercicio.

Se a CIV for pequena, ndo for duplamente relacionada, nao provocar
sobrecarga de volume no VE nem hipertensao pulmonar e se nao
existem antecedentes de El, a cirurgia deve ser evitada.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

RA = regurgitacdo aodrtica; El = endocardite infecciosa; VE = ventriculo esquerdo; HAP = hiperten-
sdo arterial pulmonar; shunt E-D = shunt esquerda-direita; RVP = resisténcia vascular pulmonar;
Qp:Qs = racio de débito pulmonar para sistémico; CIV = comunicacdo interventricular.

Recomendacoes para seguimento

Na ecocardiografia deve excluir-se o desenvolvimento de RA ou de RT, a presenca de shunt
(residual) e o seu grau, de disfuncao do VE, de aumento da PAR de VDDS e de desenvol-
vimento de estenose adrtica subvalvular (ESUbA) fixa deverdo ser excluidos ou avaliados.
E necessario estar atento ao possivel desenvolvimento de bloqueio auriculo-ventricular
(BAV) completo (doentes que desenvolvam bloqueio bifascicular ou blogueio trifascicular
transitdrio apos o encerramento da CIV estdo em risco de desenvolver bloqueio AV com-
pleto posteriormente).

Doentes com disfuncdo VE, shunt residual, HAR RA, OCSVD ou obstrucdo do camara de
saida do ventriculo esquerdo (OCSVE) devem ser observados todos os anos, incluindo a
realizacao de uma avaliacdo em centros especializados em tratamento de CCA. Em doen-
tes com CIV pequena (nativa ou residual, VE normal, PAP normal, assintométicos) e sem
qualquer outra lesdo, podem ser razoaveis intervalos de 3-5 anos. Apds o encerramento
por dispositivo, recomenda-se um acompanhamento regular durante os primeiros 2 anos
e depois, conforme os resultados, a cada 2-4 anos. Apds o encerramento cirdrgico na
auséncia de anomalia residual podem ser razodveis intervalos de sequimento de 5 anos.
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2.3 - Defeito do septo auriculo-ventricular
Diagnéstico
* Ecocardiografia: ¢ a principal técnica de diagnostico, fornecendo uma ava-
liacdo de cada componente anatémico do defeito do septo auriculo-ventri-
cular (DSAV), das valvulas AV e suas conexdes (straddling, overriding) e da
gravidade e do substracto exacto da regurgitacdo das valvulas AV, a magni-
tude e direccdo do shunt intracardiaco, a funcao do VE e do VD, a PAP e
uma avaliacdo da presenca/auséncia de ESUbA.
* RMC: indicada nos casos em que € necessaria quantificacdo adicional dos volu-
mes e fungoes ventriculares e de shunts intracardiacos para tomar decisoes.
* Cateterismo cardiaco: para o célculo da RVP quando o eco da PAP > 50%
da pressao sistémica.

* Deverd ser evitada a cirurgia cardiaca em doentes com fisiclogia Eisenmenger.
Em caso de dlvida, recomenda-se a realizacdo de exames de RVP

* Para indicagbes de intervencéo, veja também a secgdo 2.2 (DSV).
DAY, »

* Devera ser efectuado o encerramento cirdirgico em caso de sobrecarga de
volume do VD significativa. Para mais pormenores veja a seccao 2.1 (CIV).

* Doentes com sintomas que tenham regurgitacdo da valvula AV moderada a grave
devem ser submetidos a cirurgia valvular, de preferéncia reparacao da valvula AV.

* Doentes assintoméaticos com regurgitacdo da valvula esquerda moderada a
grave e DTSVE > 45mm e/ou disfuncao do VE FEVE < 60%] devem ser sub-
metidos a cirurgia valvular quando outras causas de disfuncao do VE estejam
excluidas.

* Deve ser considerada a reparacao cirrgica em doentes assintométicos com
regurgitacdo moderada a grave da valvula AV esquerda que revelem sinais de
sobrecarga de volume do VE e um substrato de regurgitacao com elevadas pro-
babilidades de ser susceptivel a reparacao cirdrgica.

* seccdo 2.5 (OCSVE). - R

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

DSA = defeito do septo auricular; AV = auriculo-ventricular; DSAV = defeito do septo auriculo-ventricular; VE
= ventriculo esquerdo; FEVE = fraccao de ejeccdo do ventriculo esquerdo; DTSVE = diametro telesistdlico do
ventriculo esquerdo; RVP = resisténcia vascular pulmonar; VD = ventriculo direito; ESUbA = estenose sub-aor-
tica; CIV = comunicagdo interventricular.
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Recomendacoes para seguimento

Deve ser prestada particular atencdo a presenca de shunt residual, mau funcio-
namento da valvula AV, aumento e disfuncdo do VE e do VD, aumento da PAR
ESUPA e arritmias. Recomenda-se 0 acompanhamento regular vitalicio de todos
os doentes com DSAV, operados ou ndo operados, incluindo a realizacao de uma
avaliacdo em centros especializados no tratamento de CCA. A frequéncia das
consultas em ambulatério depende da presenca e gravidade das anomalias resi-
duais. 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 de tempo deverao ser mais curtos.

2.4 - Canal arterial persistente
Diagnéstico
* Ecocardiografia: € a principal técnica de diagndstico, fornecendo o diag-
nastico (poderd ser dificil no caso de doentes com fisiologia Eisenmenger),
0 grau de sobrecarga de volume do VE, a PAR a dimensao da AP e alteracbes
no coragao direito.
* RMC/TAC: indicadas nos casos em que é necessaria quantificacdo adicional
dos volumes do VE ou avaliacdo da anatomia da AP
 Cateterismo cardiaco: para o calculo da RVP quando o eco da PAP > 50%
da pressao sistémica.

Indicacoes para intervencao em canal arterial persistente | Classea = Nivel®

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

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

0 encerramento por dispositivo € 0 método a adoptar quando seja adequado tecnicamente.

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

PAP > 2/3 da pressao sistémica ou a RVP > 2/3 da RVS mas ainda com shunt E-D
[@p:Qs > 1,5) ou em doentes cujos testes de vasoreactividade (de preferéncia com
¢xido nitrico) ou tratamentos revelem reactividade vascular pulmonar.

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

Deve ser evitado 0 encerramento do CAP quando silenciosos (muito reduzidos, sem murmdrio).

Deve ser evitado o encerramento do CAP com Eisenmenger e em doentes que
demonstrem dessaturacao dos membros inferiores induzida por exercicio.

a = Classe de recomendagao

b = Nivel de evidéncia

Shunt E-D = shunt esquerdo-direito; VE = ventriculo esquerdo; HAP = hipertensao arterial pulmo-
nar; PAP = pressao arterial puimonar; CAP = canal arterial persistente; RVP = resisténcia vascular pul-
monar; Qp:Qs = taxa de débito pulmonar para sistémico; RVS = resisténcia vascular sistémica.
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Recomendacgées para seguimento

A avaliacdo por ecocardiografia deve incluir as dimensao e funcao do VE, a PAR a
presenca de shunt residual e de leses associadas.

Doentes sem shunt residual, com VE normal e PAP normal nao necessitam de
acompanhamento regular apos 0s seis meses.

Doentes com disfuncdo do VE e doentes com HAP residual devem ser acompan-
hados em intervalos de 1-3 anos, conforme a gravidade, incluindo a realizagao de
uma avaliacdo em centros especializados no tratamento de CCA.

2.5 - Obstrucdo da camara de saida do ventriculo esquerdo
Diagnostico

* Ecocardiografia: € o método por exceléncia para diagndstico de EA e para
avaliar o grau de calcificacdo, a funcdo do VE, hipertrofia do ventriculo
esquerdo (HVE) e lesdes associadas. Através da ecocardiografia com
Doppler, € possivel determinar o nivel de gravidade de EA com base na velo-
cidade méxima transvalvular (Vmax), no gradiente médio e na area de orifi-
cio efectiva calculada por equacdo de continuidade. Por vezes, a ETE pode-
r4 ser Util para efectuar uma medicdo planar da area da valvula adrtica em
valvulas ndo calcificadas.
Prova de esforco: recomendada para doentes assintomaticos, especial-
mente no caso de EA grave, para confirmar a auséncia de sintomatologia,
avaliar a tolerancia ao exercicio, a resposta da pressdo sanguinea, arritmias
para estratificacao do risco e timing da cirurgia.
Ecocardiografia com dobutamina de dose reduzida: Util em caso de EA
com disfuncdo do VE (fluxo reduzido, baixo gradiente de EA).
* RMC/TAC: utilizadas principalmente para quantificar a dilatacdo da aorta.
* Cateterismo cardiaco: s6 € necessario caso os resultados de uma avalia-

Ca0 ndo invasiva sejam inconclusivos.




IndicagGes para intervencao na estenose adrtica Classe?  NivelP

Doentes com EA grave e quaisquer na sintomas relacionados com valvulas (angina
de peito, dispneia, sincope) deverao ser submetidos a substituicao da valvula.

Doentes assintoméaticos com EA grave deverdo ser submetidos a cirur-
gia caso apresentem sintomas durante a prova de esforco.

Independentemente dos sintomas, a cirurgia devera ser realiza-
da quando exista disfuncao sistdlica VE aliada a EA grave (FEVE
< 50%), @a menos que se deva a outras causas.

Independentemente dos sintomas, a cirurgia devera ser realiza-
da quando os doentes com EA grave sdo submetidos a cirurgia
da aorta ascendente ou enxerto de bypass da artéria coronaria.

Independentemente dos sintomas, a cirurgia da aorta devera ser consi-
derada caso a aorta ascendente seja maior do que 50 mm (27,5
mm/m2 ASC) e ndo existam outras indicacoes para cirurgia cardiaca.

Doentes assintomaticos com EA grave devem ser considerados para
cirurgia caso apresentem quebra na pressao sanguinea para valores
abaixo dos valores de referéncia durante a prova de esforgo.

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

Doentes com EA moderada a serem submetidos a cirurgia de bypass da
artéria coronaria ou cirurgia da aorta ascendente ou qualquer outra valvula
devem ser considerados para uma substituicao adicional de vélvula.

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

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

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

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

EA = estenose adrtica; ASC = drea de superficie corporal; VE = ventriculo esquerdo; FEVE = fraccdo
de ejeccdo do ventriculo esquerdo; HVE = hipertrofia do ventriculo esquerdo.




Recomendacoes para seguimento
E necessario um seguimento regular vitalicio a intervalos varidveis dependendo do
nivel de gravidade da estenose. Este seguimento também € necessario em inter-
valos anuais ap6s a cirurgia valvular. E obrigatéria a realizacdo de exames ecocar-
diogréficos da vélvula adrtica e da raiz da aorta para avaliar a progressdo da este-
nose valvular e da dilatacao da aorta.

Estenose adrtica supravalvular
Diagnéstico

 Ecocardiografia: fornece diagnostico e gradientes de pressao, mas estes
poderao sobrestimar a quebra de pressao real acima da valvula.

* Para prova de esforco ver EA valvular.

° RMC/TAC: fornecem uma definicdo anatdmica precisa da lesdo em si e
identificam les6es adicionais na aorta e Nos seus ramos (estenose da caro-
tida e da artéria renal) e nas artérias pulmonares.

° Cateterismo cardiaco: apenas quando a quantificacdo ndo invasiva é
inconclusiva.

Indicagées para intervencdo em estenose aértica supravalvular | Classe? | NivelP

Doentes com sintomas (espontaneos ou mediante prova de esforco) e gradien-
te médio de Doppler > 50 mmHg deverao ser submetidos a cirurgia.

C

Doentes com gradiente médio de Doppler < 50 mmHg deve-
rao ser submetidos a cirurgia quando:

* apresentam sintomas que se possam atribuir a obstrugdo
(dispneia de esforco, angina, sincope) e/ou

* apresentam disfuncao sistélica do VE (sem qualquer outra
explicacao),

* apresentam HVE grave que se possa atribuir a obstrucao
(néo relacionada com a hipertenséo),

* quando seja necesséria cirurgia para DC significativa.

Doentes com gradiente médio de Déppler > 50 mmHg* mas sem sinto-
mas, disfuncao sistolica VE, HVE ou prova de esforco anémala podem ser
considerados para reparacao quando ha risco cirirgico reduzido.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

* Os gradientes derivados do Déppler poderao sobrestimar a obstrucao e poderao necessitar de con-
firmacao através de cateterismo do coracdo esquerdo.

DC = doenca arterial coronaria; VE = ventriculo esquerdo; HVE = hipertrofia do ventriculo esquerdo.
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Recomendacoes para seguimento

E necessério um seguimento regular vitalicio, incluindo a realizacdo de ecocardiogra-
fia, a fim de determinar a progressdo da obstrucao (rara), dimensao/funcdo do VE e
desenvolvimento de sintomas, bem como apds cirurgia a fim de detectar reestenose
tardia, desenvolvimento de aneurisma (RMC/TAC) e a ocorréncia ou progressao de
DC. O seguimento devera incluir a avaliacdo em centros especializados em CCA.

Estenose aodrtica subvalvular

Diagnéstico

* Ecocardiografia: permite visualizar a anatomia da camara de saida do ventri-
culo esquerdo (CSVE), a anomalia da valvula adrtica associada, o valor de RA, a
funcao do VE, HVE e lesdes associadas. A gravidade da obstrucao subvalvular
¢ determinada através da ecocardiografia com Doppler, mas os gradientes deri-
vados de Doppler podem sobrestimar a obstru¢do e podera ser necessaria con-
firmacdo através de cateterismo cardiaco. Por vezes € necessario efectuar um
ETE para visualizar a membrana. A ETE tridimensional poderd ser Util para
caracterizar a anatomia complexa da CSVE.

Indicagoes para intervengdo em estenose aortica subvalvular | Classe2 | NivelP

Doentes com sintomas (espontaneos ou mediante prova de esforo) e gradiente
médio de Dppler > 50 mmHg* ou RA grave deverdo ser submetidos a cirurgia. €

Doentes assintomaticos devem ser considerados para cirurgia quando: --

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

* aRA é grave e 0 DTSVE > 50 mm [ou 25 mm/m? ASC) e/ou a FE < 50%**.

* 0 gradiente médio de Déppler ¢ > 50 mmHg* e existe HVE distinta

* 0 gradiente médio de Déppler ¢ > 50 mmHg* e existe uma
resposta anémala da pressdo sanguinea mediante prova de esforco.

* o gradiente médio de Déppler ¢ > 50 mmHg*, o VE ¢ nor-
mal, a prova de esforco é normal e o risco cirtirgico é reduzido.

* a progressao da RA € documentada e a RA passa a ser mais do que
moderada (para impedir a continuacao da progressao.

a = Classe de recomendacao b = Nivel de evidéncia

* Os gradientes derivados de Déppler poderao sobrestimar a obstrucao e poderao necessitar de confirmacao
através de cateterismo cardiaco.

**Ver as Recomendacdes da ESC para o tratamento da doenca valvular cardiaca; www.escardio.org/guidelines

RA = regurgitacdo adrtica; ASC = drea de superficie corporal; FE = fraccdo de ejeccdo; VE = ventriculo esquerdo;
FEVE = fraccdo de ejeccdo do ventriculo esquerdo; DTSVE = didmetro telesistolico do ventriculo esquerdo;
HVE = hipertrofia do ventriculo esquerdo.
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Recomendacgées para seguimento

E necessario um seguimento regular vitalicio, incluindo a realizacdo de ecocardio-
grafia, em doentes ndo operados a fim de determinar a progressao da obstrucao,
aRA e a funcao e a dimensdo do VE. E também necessério um seguimento pos-
-operatdrio regular a fim de detectar reestenose tardia (frequente, especialmente
em formas isoladas e apos tratamento cirdrgico na infancia), RA progressiva, com-
plicacbes do tipo arritmias, bloqueio cardiaco e DSV iatrogénico. O seguimento
deverd incluir a avaliacdo em centros especializados em CCA.

2.6 - Coarctacao da aorta
Diagnéstico

¢ Ecocardiografia: fornece informacdo em relacdo a localizacao, estrutura e
extensdo da CoA, funcao e hipertrofia do VE, anomalias cardiacas associa-
das e diametros dos vasos aodrticos e sub-adrticos. Os gradientes de
Doppler ndo sdo Uteis para quantificacdo, nem na coarctacdo nativa nem
no pos-operatdrio. Um fendmeno de extensao diastdlica € provavelmente o
sinal mais fidvel de coarctacao ou recoarctacao significativa.

* RIVIC/TAC: sdo as técnicas ndo invasivas preferidas para avaliar a totalidade
da aorta em adultos. Ambas revelam localizacao, extensdo e grau de estrei-
tamento da aorta, o arco adrtico, a aorta pré e pos-estendtica, aneurismas
e colaterais.

e Cateterismo cardiaco: O conjunto do registo hemodinamico (um gradien-
te de pico a pico > 20 mmHg indica uma CoA significativa em termos
hemodinamicos na auséncia de colaterais desenvolvidos) com a angiocar-
diografia permite que o cateterismo continue a ser o método por excelén-
cia para a avaliacdo da CoA em muitos centros, antes e depois de tratamen-
to operatdrio ou por intervencao.
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Indicac6es para intervencdo na coarctacao da aorta Classe?  Nivel®

Todos os doentes com uma diferenca de pressdo ndo invasiva > 20 mmHg
entre os membros superiores e inferiores, independentemente dos sinto-
mas mas com hipertensdo nos membros superiores (> 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 invasiva)
devem ser considerados para intervencao.

Independentemente do gradiente de pressao e da presenca de hiper-
tensdo, os doentes com estreitamento da aorta > 50% relativo ao dia-
metro da aorta ao nivel do diafragma (avaliado com RMC, TAC ou
angiografia invasiva] podem ser considerados para intervengéo.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

RMC = ressonancia magnética cardiaca; CoA = coarctacdo da aorta; TAC = tomografia axial com-
putorizada; HVE = hipertrofia do ventriculo esquerdo.

Recomendacoes para seguimento
As possiveis leses residuais, sequelas e complicagoes sao enumeradas abaixo:

* Hipertens&o arterial em repouso ou durante a pratica de exercicio (comum,
mesmo apds tratamento bem sucedido). O significado da hipertensao iso-
lada induzida por exercicio € objecto de debate.

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

¢ Aneurismas da aorta ascendente ou no local da intervencao representam
um risco de ruptura e morte.

e E necessario estar atento a valvula adrtica bicispide, doenca da vélvula
mitral, DC prematura e aneurismas saculares no poligono de Willis (actual-
mente, a maioria dos médicos nao vé motivos para uma despistagem de
rotina em doentes assintomaticos).

Todos os doentes com coarctacao necessitam de um seguimento regular pelo
menos a cada dois anos, incluindo a realizacao de uma avaliacao em centros espe-
cializados em CCA. E necesséario efectuar um exame imagioldgico da aorta (de pre-
feréncia através de RMC) para documentar a anatomia pds-reparacao ou pos-inter-
vencao e as complicacoes (reestenose ou formacdo de aneurismas). Os intervalos de
tempo entre os exames imagioldgicos dependem da patologia inicial.
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2.7 - Sindroma de Marfan

Diagnéstico

Actualmente o diagnostico de sindroma de Marfan baseia-se sobretudo em
manifestacoes clinicas e um diagndstico definitivo requer a ocorréncia de uma
manifestacdo importante em dois sistemas de 6rgaos diferentes e o envolvimen-
to de um terceiro sistema de érgaos (nosologia de Ghent). Estes critérios foram
revistos recentemente e a nova nosologia ird provavelmente substituir a antiga na
pratica clinica futura. Sera atribuida maior relevancia as duas caracteristicas cardi-
nais do sindroma de Marfan: aneurisma/disseccdo da raiz da aorta e ectopia len-
tis. Para além disso, é atribuido um papel mais proeminente aos testes genéticos
moleculares.

* Ecocardiografia: Uma avaliacdo ecocardiografica da raiz da aorta deve
incluir - para além do cdlculo do diametro maximo - medicoes do anel, a
nivel dos seios, da juncdo sinotubular e da aorta ascendente proximal e dis-
tal. Fornece uma avaliacao da funcao do VE, da valvula e da RA da aorta,
da valvula mitral e/ou do prolapso e regurgitacdo da valvula tricuspide.

* RMC/TAC: devem ser realizados em todos os doentes, fornecendo imagens
de toda a aorta, incluindo as dimensées da aorta para além da raiz.

Terapéutica médica

Os betabloqueadores (padrao de tratamento actual) podem reduzir o grau de
dilatacdo da aorta e melhorar a sobrevida, pelo menos nos adultos. E importan-
te um tratamento médico anti-hipertensor rigoroso, tendo por objectivo a obten-
¢ao de uma pressao arterial sistolica inferior a 120 mmHg e 110 mmHg em doen-
tes com disseccao aguda da aorta (ou antecedentes da mesma). O bloqueador
do receptor 1 da angiotensina Il, losartan, é potencialmente Util porque origina
transformagao do antagonista beta do factor de crescimento. Estao actualmen-
te em curso ensaios clinicos para avaliar o seu efeito.
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Indicagbes para cirurgia da aorta no sindroma de Marfan | Classe? | Nivel®

Os doentes devem ser submetidos a cirurgia quando o didmetro méximo da raiz da aorta é: --

e > 50 mm. Cc*

* 46-50 mm em conjunto com
- antecedentes familiares de disseccdo ou

- dilatacdo progressiva > 2 mmy/ano confirmada por
medicoes repetidas ou

- RA ou RM grave
- desejo de engravidar.

* Os doentes devem ser considerados para cirurgia quando as outras
partes da aorta forem > 50 mm ou haja dilatacao progressiva.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

*As recomendacées da ESC para doenca valvular cardiaca (www.escardio.org/guidelines) sdo ligeira-
mente mais rigorosas, recomendando apenas um didametro (45 mm) independentemente de outros
resultados.

RA = regurgitacao adrtica; RM = regurgitacdo mitral.

As mulheres tém uma aorta, em média, 5 mm mais pequena, o que ¢ explicado
apenas em parte por uma area de superficie corporal (ASC) menor. Em individuos
pequenos, provavelmente deveria ser utilizado um didmetro indexado ajustado a
uma ASC de 2,75 cm/m? para fins de tomada de decisdo cirlirgica.

Recomendacoes para seguimento

Um seguimento regular vitalicio implica o envolvimento de especialistas com uma
vasta experiéncia num centro especializado. A realizacao de exames imagiologi-
cos por ecocardiografia a raiz da aorta e por RMC (ou TAC caso a RMC seja con-
tra-indicada) a totalidade da aorta é de importancia critica, especiaimente se per-
sistir uma disseccdo. A regurgitacao valvular e a funcao ventricular podem ser
acompanhadas através de ecocardiografia.

Os doentes estaveis necessitam de uma consulta anual, incluindo ecocardiogra-
fia. 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 esteja normal.
Em caso de formacao de aneurisma para Ia da raiz, a RMC deve ser repetida pelo
menos anualmente.
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2.8 - Obstrucao da camara de saida do ventriculo direito
Diagnéstico

* Ecocardiografia: € a técnica de diagndstico de primeira linha, permitindo a
visualizacdo da OCSVD, da anatomia da valvula pulmonar, da hipertrofia do
ventriculo direito e das lesdes coexistentes. A ecocardiografia com Déppler
fornece o gradiente ao longo da obstrucdo, a presenca e gravidade de RP e
RT e a pressao sistolica do VD. Os gradientes de Doppler podem nao ser fid-
veis (sobrestimativa) em doentes com estenose tubular e em doentes com
estenoses em séries (sub-valvular e valvular). Em doentes com VD de cama-
ra dupla, o gradiente méaximo podera fazer com que a estenose seja subes-
timada, porque a amostra do D&ppler poderd ndo estar axial ao fluxo.
Gravidade: ligeira (gradiente maximo < 36 mmHg, velocidade maxima < 3
m/s), moderada (36-64 mmHg; 3-4 m/s), grave (> 64 mmHg, velocidade
maxima > 4 m/s).

Visto que as medicoes de Déppler podem néo ser fiaveis (ver acima), a velo-
cidade de RT em conjunto com o cdlculo da pressao do VD devem ser sem-
pre utilizados como complemento na avaliacao da gravidade.

* RMC/TAC: sdo Uteis na identificacdo dos niveis de obstrucdo, especialmen-

te ao nivel sub-infundibular, dos condutos ou dos ramos da AP e na avalia-

¢ao do VD. Sdo os métodos preferidos para a visualizacdo da dilatacdo pul-
monar e da estenose pulmonar (EP) periférica.

Estudos com radionuclideos: podem revelar anomalias de perfusao em

diferentes segmentos dos pulmoes em casos de EP periférica (também

podem ser medidas através de RMC).

 Cateterismo cardiaco: poderd ser necessario para confirmar a extensao,
gravidade e nivel de obstrucdo (por exemplo, VDBC).
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Indicac6es para intervencao na obstrugao do tracto de

ivelb
saida do ventriculo direito GEEsz |

Qualquer grau de OTSVD deve ser reparado independentemente dos sintomas se o
gradiente méximo de Doppler for > 64 mmHg (velocidade méxima > 4 mys), desde
que a fungdo do VD seja normal e ndo seja necessdrio substituir qualquer vaivula.

Em caso de EP valvular, deverd optar-se por realizar a intervengzo de vavotomia com halo.

Em doentes assintomaticos, para os quais a valvotomia com baldo nao
seja eficaz e a Unica opcdo € a substituicdo da valvula através de cirur-
gia, esta deve ser realizada na presenca de uma PVD sistdlica > 80
mmHg (velocidade de RT > 4,3 my/s).

Devera ser considerada intervencdo em doentes com gradiente
< 64 mmHg, na presenca de:
* sintomas relacionados com EP ou,
¢ fungdo reduzida do VD ou,
* VD bicavitério (que normalmente é progressivo) ou,
* arritmias relevantes ou,
* shunt direito-esquerdo através de um DSA ou um DSV.

A EP periférica, independentemente dos sintomas, deve ser considerada para
reparacao se o estreitamento do didmetro for > 50% e a pressdo sistdlica do VD
for > 50 mmHg e/ou estejam presentes anomalias de perfusdo nos pulmaes.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

DSA = defeito do septo interauricular; EP = estenose pulmonar; VD = ventriculo direito; OCSVD =
obstrucao da camara de saida do ventriculo direito; PVD = pressao do ventriculo direito; RT = regur-
gitacao trictispide; DSV = defeito do septo interventricular.

Sobre o conduto VD-AP ver seccao 2.14 (Conduto do VD para a artéria pulmonar).

Recomendacées para seguimento

Doentes com OSCVD necessitam de seguimento regular vitalicio, incluindo exa-
mes imagioldgicos regulares através de ecocardiografia. A frequéncia do segui-
mento depende da gravidade da lesdo, mas a maioria dos doentes ira necessitar
de uma consulta anual, incluindo a realizacao de uma avaliacdo em centros espe-
cializados em CCA. Doentes com EP valvular ligeira ou residual ligeira apenas
necessitam de ser observados uma vez a cada 5 anos.
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2.9 - Anomalia de Ebstein
Diagnéstico

* Ecocardiografia: € a principal técnica de diagnostico, fornecendo informa-
cao sobre a anatomia e a funcao da valvula tricispide, o deslocamento dis-
tal apical do folheto septal ou posterior (nos adultos ASC > 0,8 cm/m?), a
dimensao do folheto anterior, 0 “aperto” da membrana da valvula tricispi-
de septal ou posterior No septo ou na parede ventricular, a dimensao e fun-
cao das diferentes seccoes do coracdo (auricula direita, ventriculo “auricula-
rizado”, VD ou VE funcional restante), OCSVD e lesoes associadas.
RMC: importante no que diz respeito a avaliacdo para cirurgia, na medida
em que proporciona uma visualizacdo sem restricoes do coracao direito dila-
tado, da funcao do VD e da valvula tricispide.

Indicacoes para intervencao em anomalia de Ebstein Classe? | Nivel®

indicac6es para cirurgia

* A reparacdo cirlirgica deve ser realizada em doentes com RT mais do que
moderada e que apresentem sintomas (classificacdo NYHA > Il ou arritmias)
ou capacidade de pratica de exercicio deteriorada avaliada através de PECP

+ Cas0 exista também uma indicagao para cirurgia da vaivula trictispide, entéo o fecho do DSA/FOP
deverd entdo ser executado cirurgicamente 30 mesmo tempo que a reparacdo da valvula.

+ Areparacdo cirdirgica deve ser considerada, independentemente dos sintomas, em doen-
tes com dilatagdo progressiva do coracao direfto ou redudo da funcao sistdlica do VD
efou cardiomegalia progressiva avaliada através de raioX do térax.

Indicacbes para intervencao por cateterismo

* Doentes com arritmias relevantes devem ser submetidos a exames electrofi-
siologicos, sequidos de terapéutica de ablacdo, se possivel, ou tratamento cirdr-
gico das arritmias em caso de cirurgia cardiaca planeada.

* Em caso de embolia sistémica documentada provavelmente provo-
cada por embolia paradoxal deve ser considerado o encerramento iso-
lado do DSA/FOP com dispositivo.

* Se 0 problema principal for cianose (saturagdo de oxigénio em repouso < 90%),
poderd ser considerado encerramento isolado do DSA/FOP com dispositivo, mas €
necessario proceder a uma avaliagdo cuidadosa antes da intervencao (ver texto).

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

DSA = defeito do septo interauricular; PECP = prova de esforco cardiopuimonar; NYHA = New York
Heart Association; FOP = foramen oval patente; VD = ventriculo direito; RT = regurgitacao triclispi-
de; DSV = defeito do septo interventricular.

27



Recomendacoes para seguimento

E necessario um seguimento regular (pelo menos anualmente) a todos os doentes
em centros especializados em CCA. Entre as anomalias residuais pés-operatérias
tipicas as quais se deve estar atento contam-se a RT persistente ou nova, as compli-
cacoes habituais apds substituicao das valvulas, insuficiéncia do VD ou do VE, shunts
auriculares residuais, arritmias e bloqueios cardiacos de nivel mais elevado.

2.10 - Tetralogia de Fallot
Diagndstico em doentes submetidos a reparacao
* Ecocardiografia: ¢ a técnica de diagnostico de primeira linha, fornecendo
uma avaliacdo da OCSVD e da RP residuais, do DSV residual, da dimensdo e
funcao do VD e do VE, da RT, da PVD, da dimensdo da raiz da aorta e da RA.
* RMC/TAC: é o método preferido para avaliar o volume e a funcdo do VD, a
RP a dimensdo, formato e expansao das AR a aorta ascendente € a posicdo
dos grandes vasos ou condutos em relacao ao esterno (re-esternotomia).
* PECP: serve de apoio ao timing da reintervencao e fornece informacdo de prognéstico.
* Monitorizacdo de Holter, gravador de eventos: ¢ necessaria a sua utiliza-
cao em determinados doentes (alto risco, examinados por suspeita ou exis-
téncia de arritmia).
* Cateterismo cardiaco: método limitado aos doentes a serem submetidos a in-
tervencoes com a utilizacdo de cateteres (i.e. alivio de estenose distal da AP
implantacao percutanea de vavula) e quando a avaliacio ndo invasiva € incondusiva.

Indicagdes para intervencdo apos reparagdo de tetralogia de Fallot | Classe? | Nivel®
A substituicdo da valvula adrtica deve ser realizada em doentes com
RA grave com sintomas ou sinais de disfuncdo do VE.

A SubsVP deve ser realizada em doentes sintomaticos com RP grave e/ou este-
nose (presséo sistélica do VD > 60 mmHg, velocidade RT > 3,5 mys).

C

C

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

* Diminuicdo da capacidade objectiva de exercicio,

* Dilatacao progressiva do VD,

* Disfuncdo sistdlica progressiva do VD,

* RT progressiva [pelo menos moderada),

* OCSVD com pressao sistdlica do VD > 80 mmHg (velocidade de RT > 4,3 mys),

* Arritmias auriculares/ventriculares sustentadas.

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

a = Classe de recomendacao b = Nivel de evidéncia

RA = regurgitacdo adrtica; VE = ventriculo esquerdo; RP = regurgitacdo pulmonar; SubsVP = substituicdo da
valvula pulmonar; VD = ventriculo direito; OCSVD = obstrugdo da camara de saida do ventriculo direito; RT =
regurgitacdo tricispide; DSV = defeito do septo interventricular.
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Indicag6es para exames EF e para CDI

Os exames electrofisiolégicos e/ou a ablacao devem ser considerados para doen-
tes sintomaticos com suspeita de arritmia clinica ou arritmia clinica documentada,
auricular ou ventricular.

Para CDI ver seccao 1.9 (Arritmias e MCS). A implantacdo de CDI como forma de
prevencdo primaria permanece controversa e, até ao momento, nao foi desenvol-
vido um esquema ideal de estratificacdo do risco. Foram identificados - embora
de forma pouco consistente - os seguintes identificadores de risco: disfuncao do
ventriculo direito e/ou esquerdo, fibrose ventricular extensa (avaliada através de
RMC), QRS > 180 mseg, RP significativa, taquicardia ventricular (TV) ndo susten-
tada avaliada através de monitorizacdo Holter, TV induzida em exames EF, shunts
paliativos de longa duracdo e idade avancada no momento da reparacao.

Recomendacoes de seguimento

Todos os doentes com TF devem ser alvo de um seguimento cardiaco periédico
num centro especializado em CCA, o que em alguns doentes deve ser realizado
anualmente, mas pode ser menos frequente nos doentes na melhor extremida-
de do espectro com perturbacdo hemodinamica minima/estavel.

Complicagées tardias a ter em consideracao:

RP: € quase sempre encontrada RP significativa no seguimento de uma
reparacdo de patch transanular. Eventualmente, poderd levar a dilatacdo e
disfuncao sintomatica do VD.

OCSVD residual: pode ocorrer no infundibulo, ao nivel da valvula pulmo-
nar e do tronco pulmonar principal, de forma distal, para & da bifurcacao e,
ocasionalmente, nos ramos das AP direita e esquerda.

Dilatacao e disfuncao do VD: normalmente provocadas por RP livre resi-
dual de longa duracao = OCSVD. Podera ocorrer RT significativa, em con-
sequéncia da dilatacdo do VD.

DSV residual: poderd originar uma sobrecarga do volume do VE.
Dilatacao da raiz da aorta com RA: normalmente origina RA e, raramen-
te, dissec¢do da aorta.

Disfuncao do VE: entre outras causas (sobrecarga do volume do VE devi-
do a shunts arteriais paliativos de longa duracao, DSV residuais e/ou RA)
pode ser provocado por uma interaccao adversa ventriculo-ventriculo (RP).
e Taquicardia auricular/ventricular e MCS: ligadas a problemas hemodina-
micos progressivos €/ou tecido cicatricial cirirgico.

Endocardite (rara)
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2.11 - Transposicdo das grandes artérias

ApOs operacao de switch auricular (Mustard ou Senning)
Diagnéstico
* Ecocardiografia: € a técnica de diagndstico de primeira linha, fornecendo

informacao sobre a dimensao e funcao ventricular sub-pulmonar e sistémica,
a obstrucdo da camara de saida sub-pulmonar, a RT, fugas ou obstrucdo dos
baffles auriculares e avaliacdo da drenagem venosa pulmonar. No entanto, a
estenose da veia cava superior € mais dificil de avaliar e podera ser necessario
recorrer a ETE. A ecocardiografia de contraste € indicada caso exista suspeita
de fuga ou estenose no baffle.

* RMC/TAC: indicadas na avaliacdo da funcao sistémica do VD e paténcia dos

baffles auriculares.

* Monitorizacao de Holter, gravador de eventos: € necessdria a sua utili-
zacao em determinados doentes (alto risco, examinados por suspeita ou
existéncia de arritmia).

Cateterismo cardiaco: ¢ indicado quando a avaliagdo nao invasiva é incon-
clusiva ou é necessario avaliar a HAR

Indicacoes para intervencao na transposicao das grandes
artérias apos switch auricular

Classea  Nivel?

Indicacbes para intervencao cirurgica

A reparacéo ou substituicdo da valvula deve ser realizada em doentes
com regurgitacao da valvula AV sistémica (tricispide) sintoméatica
grave, sem disfuncao ventricular significativa (FEVD > 45%).

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

A OCSVE, caso apresente sintomas ou caso a fungao do VE se dete-
riore, deve ser tratada de forma cirdrgica.

Em caso de obstrugdo venosa pulmonar sintomatica, deve ser realizada a repa-
racdo cirrgica (a intervengao por cateter raramente é possivel).

Doentes sintomaticos com estenose do baffle que nao sejam elegiveis
para intervencao por cateter devem ser tratados cirurgicamente.
Doentes sintométicos com fugas no baffle que nao sejam elegiveis
para intervencdo por stent devem ser tratados cirurgicamente.

Reparacdo ou substituicdo da valvula deve ser considerada em doentes
com regurgitacao da valvula AV sistémica (tricspide] assintomatica
grave, sem disfuncao ventricular significativa (FEVD > 45%).

A aplicacdo de uma banda na artéria pulmonar, para criar transferéncia
septal ou como forma de treino do ventriculo esquerdo com subse-
quente switch arterial, € actualmente experimental e deve ser evitada.
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Indicac6es para intervencao na transposicao das grandes

ivelp
artérias apds switch auricular (Cont.) (Clrse | W

Indicacées para intervencio por cateterismo --

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

O stenting (coberto) ou o fecho do dispositivo deve ser realizado em
doentes sintométicos com fugas no baffie e cianose substancial em
repouso ou durante o exercicio.

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

O stenting (coberto) ou a ocluséo por dispositivo deve ser considerado
em doentes assintomaticos com fugas no baffle com sobrecarga subs-
tancial do volume ventricular devido a shunt E-D.

O stenting deve ser considerado em doentes assintomaticos com este-
nose do baffle e que necessitem de pacemaker.

O stenting podera ser realizado em doentes assintomaticos com este-
nose do baffle.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

AV = auriculo-ventricular; Shunt E-D = shunt esquerdo-direito; VE = ventriculo esquerdo; OCSVE =
obstrugao da cdmara de saida do ventriculo esquerdo; FEVD = fraccao de ejeccao do ventriculo direi-
to; RT = regurgitacao trictispide.

Exames EF, ablacao e CDI

Estes procedimentos sao complicados pelo facto de as auriculas nao serem normal-
mente acessiveis a cateteres e procedimentos EF “normais” devido ao posiciona-
mento dos baffles e devem ser realizados unicamente em centros especializados
com competéncia especifica. Os doentes apresentam um risco elevado de MCS.
Taquiarritmias auriculares, disfuncdo do VD sistémico e duracao de QRS > 140 mseg
foram relatadas como factores de risco. Ver seccao Arritmias e MCS (1.9).

Recomendacées para seguimento
Todos os doentes devem ser observados pelo menos anualmente num centro
especializado em CCA.

Complicagées frequentes a ter em consideracao:
* Disfungao do VD sistémico.
¢ RT: frequentemente desenvolve-se como sinal de dilatacao do VD e da
sua progressao.

31



* Taquiarritmias: o flutter auricular ¢ o mais tipico, mas pode ocorrer também
fibrilhacao auricular e todos os outros tipos de taquicardia supraventricular.
Ha relatos de TV e fibrilhacao ventricular e ambas estdo associadas a MCS.

e Bradiarritmias: a perda continua da funcao do nédulo sinusal necessita fre-
quentemente de terapéutica por pacemaker.

* Fugas no baffle (tunel intra-auricular) podem provocar shunt esquerda-direi-
ta (E-D) ou direita-esquerda (D-E)

* Obstrucdo na drenagem venosa sistémica e/ou venosa pulmonar.

* Obstrucdo da camara de saida sub-pulmonar: pode ocorrer devido a proci-
déncia no lado esquerdo do septo interventricular.

Operacao de switch arterial
Diagnéstico

* Ecocardiografia: € a principal técnica de diagnastico, fornecendo informa-
cao sobre a funcao do VE (global e regional), a estenose nos locais anasto-
moticos arteriais, normalmente ER a regurgitacao da valvula neo-adrtica, a
dimensdo da aorta ascendente e a angulacio aguda do arco adrtico. E
necessario avaliar o tronco pulmonar, a bifurcacdo e ambos 0s ramos para a
presenca, localizacdo e gravidade de estenoses. A fungao do VD deve ser
analisada e as pressoes sistolicas devem ser calculadas (velocidade de RT).
Ecocardiografia de stress pode revelar disfuncdo do VE e detectar isquemia
do miocardio induzida.

RMC: avaliacdo da aorta, estenose dos ramos pulmonares e distribuicao de
fluxo entre os pulmoes esquerdo e direito.

TAC: caso haja suspeitas de estenose pode ser utilizada para exame imagio-
16gico ndo invasivo das artérias corondrias, incluindo os orificios, como alter-
nativa a RMC.

Técnicas nucleares: podem ser utilizadas para avaliacdo de perfusdo coro-
narias quando ha suspeitas de isquemia do miocardio e € recomendado um
teste de perfusao pulmonar em caso de estenose dos ramos pulmonares.
Cateterismo cardiaco: incluindo angiografia coronaria, ¢ indicado no caso
de disfuncao do VE e suspeita de isquemia do miocardio.
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Indicacées para intervencdo na transposicdo das grandes

o 2 = ) . Classe? | Nivel?
artérias apos operacao switch arterial

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

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

A reparacdo cirtirgica de OCSVD deve ser realizada independentemente dos sinto-
mas quando ha surgimento de disfungdo do VD (assim, a PVD pode ser inferior).

Areparacdo cirdrgica deve ser considerada em doentes assintomaticos
com OCSVD e PVD sistolica > 80 mmHg (velocidade de RT > 4,3 m/s).

A dirurgia da raiz da aorta deve ser considerada quando a raiz [neo) acrtica €
maior do que 55 mm, tendo em conta a estatura média de um adulto (para subs-
tituicao da vavula adrtica em caso de RA grave, ver recomendagoes* para RA).

Deve considerar-se stenting ou cirurgia (conforme o substrato) em EP
periférica, independentemente dos sintomas, em caso de estreitamen-
to no diametro > 50% e presséo sistdlica do VD > 50 mmHg e/ou
caso estejam presentes anomalias de perfusao pulmonar.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

* Recomendacdes da ESC para doenca valvular cardiaca; www.escardio.org/guidelines

RA = regurgitacdo aortica; AV = auriculo-ventricular; VD = ventriculo direito; PVD = pressao do ven-
triculo direito; OCSVD = obstrucao da cdmara de saida do ventriculo direito; RT = regurgitacdo tri-
cuspide.

Recomendacoes para seguimento
Todos os doentes devem ser observados pelo menos anualmente num centro
especializado em CCA.
Complicagbes frequentes a ter em consideracao:
¢ Disfuncao do VE e arritmias: ambas podem estar relacionadas com pro-
blemas nas artérias coronarias (orificios reimplantados).
* Dilatacao da parte proximal da aorta ascendente, originando RA.
 EP supravalvular, estenose dos ramos pulmonares (unilateral ou bilateral).
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Operacao do tipo Rastelli
Diagnostico

* Ecocardiografia: é a técnica de diagnostico de primeira linha, fornecendo
informacao relativamente a funcao do VE e do VD. A ligacdo entre o VE
posterior e a valvula adrtica anterior (devido a TGA) e a funcao do condu-
to entre o VD e o tronco pulmonar deve ser observada e avaliada com
recurso ao Doppler. Frequentemente, os DSV residuais sdo dificeis de ava-
liar devido ao curso invulgar do conduto ou do patch utilizado na ligagao
do VE a valvula adrtica. Os gradientes Doppler ao longo do conduto
podem ser dificeis de medir e, além disso, podem ndo ser fidveis. Portanto,
0 célculo da PVD a partir da velocidade da RT é de especial importancia na
avaliacao da estenose do conduto.
RMC: ¢ indicada quando a informacao da ecocardiografia ndo é suficiente
(especialmente para o VD e o conduto).
Cateterismo cardiaco: pode ser necessario para avaliagdo hemodinamica
das estenoses do conduto.

Indicagoes para intervencdo em operacao de tipo Rastelli | Classea | Nivel>

Para indicagoes para o tratamento de estenose dos condutos,
ver seccdo 2.14 (Conduto do VD para a artéria pulmonar).

Se o shunt esquerdo-direito através de um DSV residual causar
sintomas ou sobrecarga substancial no volume do lado esquer-
do, deve ser realizado o tratamento cirrgico.

Estenose na ligacéo entre o VE e a valvula adrtica com um gradiente
médio > 50 mmHg (inferior quando a funcdo do VE e o débito cardia-
co estao reduzidos) deve ser considerada para reparacéo cirdirgica.

a = Classe de recomendacao
b = Nivel de evidéncia
VE = ventriculo esquerdo; DSV = defeito do septo ventricular.

Recomendacbes para seguimento

Todos os doentes devem ser observados pelo menos anualmente num centro
especializado em CCA, dando especial atencdo a questdes especificas descri-
tas acima.

A maior parte dos problemas comuns estdo relacionados com o conduto val-
vulado entre 0 VD e a AP e com DSV residuais. Também pode ocorrer arritmia
- ventricular e supraventricular.
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2.12 - Transposicao congenitamente corrigida das grandes artérias
Diagnéstico

* Ecocardiografia: € a principal técnica de diagndstico, demonstrando dupla
discordancia. E importante identificar anomalias associadas, particularmen-
te AV (malformacées do tipo Ebstein) e regurgitacdo, DSV, OCSVE e EP E
possivel avaliar de forma qualitativa a funcao sistélica do ventriculo sistémi-
co (sub-adrtico) e a gravidade da regurgitacao da valvula AV.

* RMC: fornece informacdo relativamente a anatomia intracardiaca e dos
grandes vasos e € indicada para quantificar volumes, massa e FE ventricula-
res, quando necessario.

* Monitorizacao de Holter, gravador de eventos: € necessdria a sua utili-
zacao em determinados doentes (alto risco, examinados por suspeita ou
existéncia de arritmia).

e Cateterismo cardiaco: ¢ indicado quando a avaliacao nao invasiva € incon-
clusiva.

Indicac6es para intervencao na transposicao congenita-

igi éri lassea | Nivelb
mente corrigida das grandes artérias Classe €

Cirurgia da valvula AV sistémica (valvula tricispide) para tratar regurgi-
tacdo grave deve ser considerada antes que ocorra deterioracéo da
fungdo ventricular sistémica (sub-adrtica) (antes de FEVD < 45%).

Reparacao anatémica (switch auricular + switch arterial ou Rastelli
quando seja possivel, em caso de DSV ndo restritiva) pode ser
considerada quando o VE estd a funcionar a pressao sistémica.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

AV = auriculo-ventricular; VE = ventriculo esquerdo; FEVD = fraccao de ejeccao do ventriculo direito;
DSV = defeito do septo ventricular.

Recomendacées para seguimento

Os doentes com TccGA necessitam de seguimento vitalicio num centro espe-
cializado em CCA com intervalos anuais, especialmente devido a perturbacoes
de conducdo (bloqueio AV) e disfuncoes das valvulas ventricular sistémica e AV
sistémica.
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2.13 - Doentes ap0s cirurgia de Fontan
Diagnéstico
* Ecocardiografia: é a ferramenta de diagndstico de primeira linha, forne-
cendo informagao relativamente a funcdo ventricular e das valvulas. Para
examinar a circulacdo de Fontan, normalmente € necessario recorrer ao
ETE ou a outras modalidades de exame imagioldgico.

* Analises sanguineas anuais: devem incluir hematologia, albumina séri-
ca, funcao hepatica e renal. Caso exista suspeita de enteropatia exsudati-
va (EE), deve ser calculada a eliminacao de o(1-antitripsina.

RMC/TAC: particularmente Util para avaliacdo da circulacdo de Fontan,
veias colaterais e pulmonares (por exemplo, obstrucao da veia pulmonar
direita devido a um aumento da auricula direita) e fluxo pulmonar diferen-
cial.

* Avaliacao hepatica: é importante efectuar através de ecografia (e TAC)
(fibroses, cirrose, cancro).

Cateterismo cardiaco: deve ser realizado num limiar baixo em caso de
edema de etiologia desconhecida, deterioracdo da capacidade de exerci-
cio, nova arritmia, cianose e hemoptise. Fornece informacao sobre a fun-
cdo ventricular e valvular, hemodinamica, incluindo RVE e obstrucao de
Fontan e ligacdes vasculares anomalas.

Tratamento médico

Anticoagulacdo: Estase sanguinea da auricula direita e perturbacoes na coagu-
lagdo podem constituir predisposicoes para trombose. O potencial para embo-
lia pulmonar recorrente sub-clinica que origina uma subida da RVP levou a que
surgissem recomendacdes para a utilizacao vitalicia de anticoagulantes. No
entanto, ndo existem quaisquer evidéncias dos beneficios e a pratica varia
de centro para centro. A utilizacdo de anticoagulantes é definitivamente indi-
cada na presenga de trombo auricular, arritmias auriculares ou eventos trom-
boembadlicos.

Terapéutica anti-arritmica: A perda do ritmo sinusal pode precipitar um rapido
declinio hemodinamico e a arritmia sustentada deve ser considerada uma
emergéncia médica. A cardioversao eléctrica € a base do tratamento, visto que
a terapéutica com farmacos nao é, muitas vezes, eficaz. A amiodarona pode ser
eficaz na prevencdo da recorréncia, mas tem muitos efeitos secundarios de
longo prazo. O sotalol podera ser uma alternativa. Deve existir um limiar baixo
para a ablacao por radiofrequéncia, apesar de estas serem arritmias dificeis de
tratar no laboratério de cateterismo. Os pacemakers auriculares anti-taquicardia
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podem ser uma ajuda. Caso seja necessaria a estimulacdo AV, serd necessario
recorrer a uma abordagem epicardica. A ocorréncia de arritmias deve levar a
uma avaliacdo hemodinamica.

Terapéutica medica para EE: A terapéutica médica permanece um desafio e
foram j& propostos diversos tratamentos (apds a exclusao de problemas hemo-
dinamicos) incluindo restricdo de sal, dieta rica em proteinas, diuréticos, inibido-
res ECA (podem nao ser bem tolerados), esterdides, infusao de albumina,
heparina crénica subcutanea, criacdo de uma fenestracao (através de um cate-
ter interventivo) e eventualmente a consideracao de transplantacao.

Tratamento cirdrgico/interventivo

Os doentes com uma “Fontan insuficiente” (com uma combinacdo de arritmia
intratavel, dilatacdo da auricula direita, agravamento da regurgitacao da valvu-
la AV, deterioracao da funcao ventricular e/ou trombo auricular) devem ser con-
siderados para cirurgia. A conversao de uma ligacao auriculo-pulmonar numa
ligacao cavo-pulmonar total com uma “eficiéncia energética” mais elevada, em
conjunto com cirurgia para arritmia, tem tido bons resultados preliminares num
contexto de muitas experiéncias, mas esta associada a mortalidade cirdirgica e
morbilidade continua, sendo que na maioria dos casos é necessaria uma tera-
péutica continua com farmacos e a implantacao de pacemaker. Caso seja rea-
lizada de forma tardia, a conversao tem menores probabilidades de obter um
bom resultado e poderd ser necessario recorrer a transplantacdo cardiaca.
Contudo, o melhor timing para conversao continua a levantar duvidas. Podera
Ser necessario recorrer a intervencao por cateter para o fecho de uma fenestra-
cao, em caso de obstrucdo do fluxo ou de ligacdes vasculares anémalas.

Recomendacoes para seguimento

Os doentes de Fontan devem ser acompanhados em centros especializados
em CCA, normalmente pelo menos uma vez por ano, incluindo a realizacao de
ecocardiografia, ECG, andlises sanguineas e prova de esforco. Os intervalos
para a realizacdo das RMC e das ecografias hepaticas (TAC) devem ser decidi-
dos individualmente. E obrigatéria a realizacdo de uma avaliacio abrangente
em doentes com manifestacoes do complexo de “Fontan insuficiente”, tendo
especial cuidado em excluir mesmo as minimas obstrucoes ao fluxo cavo-pul-
monar e ao retorno venoso pulmonar que possam ter um forte impacto hemo-
dinamico.
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2.14 - Conduto do ventriculo direito para a artéria pulmonar
Diagnéstico

* Ecocardiografia com Doppler: ¢ a ferramenta de diagndstico de primeira
linha, fornecendo informacao relativamente a dimensao e funcao de ambos os
ventriculos, RR RT e lesées associadas. Os gradientes ao longo do conduto
podem ser dificeis de medir e ndo sdo fidveis. A pressdo do VD derivada da
velocidade de RT deve ser utilizada para avaliar as estenoses no conduto.

* RMC/TAC: podem ser necessarias para observar o conduto (grau de este-
nose|, a anatomia da AP e da artéria coronaria, a fim de avaliar o VD e a gra-
vidade da RP Antes da re-esternotomia, é necessario avaliar a relacdo entre
o conduto/VD e a camada interior do esterno.

e Cateterismo cardiaco: é sempre necessario caso a intervencao seja considerada.

Indicacées para intervencao em doentes com condutos do

i irei &ri I 2 Nivelb
ventriculo direito para a artéria pulmonar Classe e

Doentes sintomaticos com a pressao sistélica do VD > 60 mmHg
(velocidade de RT > 3,5my/s; pode ser inferior em caso de fluxo reduzi-
do) e/ou RP moderada/grave devem ser submetidos a cirurgia.

Doentes assintomaticos com OTSVD grave e/ou RP grave
devem ser considerados para cirurgia, se pelo menos um dos
seguintes critérios estiver presente:

» Diminui¢do da capacidade de exercicio (PECP),

* Dilatagao progressiva do VD,

« Disfungdo sistélica progressiva do VD,

* RT progressiva (pelo menos moderada),

* Pressdo sistolica do VD > 80 mmHg (velocidade de RT > 4,3 m/s),
* Arritmias auriculares/ventriculares sustentadas.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

PECP = prova de esforco cardiopulmonar; RP = regurgitacdo pulmonar; VD = ventriculo direito;
OTSVD = obstrucao do tracto de saida do ventriculo direito; RT = regurgitacéo tricUspide.

Recomendacées para seguimento

Recomenda-se um seguimento regular num centro especializado em CCA,
pelo menos a cada 12 meses. Devera dar-se especial atencdo a capacidade de
exercicio (PECP), a pressao sistdlica do VD (gradiente do conduto), funcdo do
VD, RT e arritmias.
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2.15 - Sindrome de Eisenmenger e hipertensdo arterial pulmonar
grave

Recomendacbes para terapéutica especifica da hiperten-

= 5 . . et Classe?  Nivel®
sao arterial pulmonar em caso de cardiopatia congénita

A terapéutica especifica para HAP em caso de CC apenas deve
ser realizada em centros especializados.

O ARE bosentan deve ser iniciado em doentes em CF-OMS III*
com sfndrome de Eisenmenger.

QOutros ARE, inibidores fosfodiesterase tipo-5 e prostandides
devem ser considerados em doentes em CF-OMS [II* com sin-
drome de Eisenmenger.

Poderé ser considerada uma terapéutica de combinacdo em
doentes em CF-OMS llI* com sindrome de Eisenmenger.

A utilizagdo de bloqueadores dos canais do calcio deve ser evi-
tada em doentes com sindrome de Eisenmenger.

a = Classe de recomendacao

b = Nivel de evidéncia

*Apesar de dados recentes apoiarem também a utilizacdo de ARE, como o bosentan, em doentes CF-
OMS Il com HAP idiopatica e HAP associada a doencas do tecido conjuntivo, estes dados ndo estao
actualmente disponiveis para doentes com Eisenmenger. Devido a diferencas acentuadas na histéria
natural entre estes grupos, os resultados ndo podem ser simplesmente aplicados a doentes congéni-
tos e sdo necessarios mais estudos antes de efectuar recomendacoes.

CC = cardiopatia congénita; ARE = antagonista dos receptores da endotelina; HAP = hipertensdo
arterial pulmonar; CF-OMS = classe funcional - Organizacao Mundial de satide.
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2.16 - Tratamento de doentes ciandticos
Complicacoes tardias:

¢ Sintomas de hiperviscosidade: cefaleias, desmaios, tonturas, fadiga, tin-
nitus, visdo enevoada, parestesia dos labios e dos dedos das maos e pés,
dores e fraqueza musculares. Improvaveis num doente com elevados niveis

de ferro cujo hematdcrito seja < 65%.

Hemorragia: hemorragias dentarias, epistase, menorragia, hemoptise (hemo-

rragias graves e manifestacoes externas mais comuns de uma hemorragia

intra-pulmonar sem reflectir a extensdo da hemorragia parenquimatosa).

* Trombose: provocada por anomalias de coagulacdo, estase sanguinea em
camaras e vasos dilatados, aterosclerose e/ou disfuncdo endotelial, presen-
ca de material trombogénico (por exemplo, condutos) e arritmias.

* Acidentes vasculares cerebrais: podem ser provocados por eventos trom-

bo-embdlicos ({Embolos paradoxais), factores reolégicos (microcitose), dis-

funcao endotelial e factores de risco ateroscletético “tradicionais”. A gravida-
de de eritrocitose secundaria por si s ndo é um factor de risco; a microcito-

se provocada por falta de ferro, devido a flebotomias inadequadas, foi o

mais importante factor de previsao para eventos vasculares cerebrais.

Embolos paradoxais: podem ser provocados por arritmias supraventricula-

res ou eléctrodos ou cateteres transvenosos.

Falta de ferro: é provocada frequentemente por flebotomias inadequadas.

Arritmias: supraventriculares e ventriculares.

Complicacoes infecciosas: endocardite, abcesso cerebral, pneumonia.

Disfuncao renal: € comum e deve-se a anomalias funcionais e estruturais

dos rins.

Colelitiase: pode ser complicada por colecistite/coledocolitiase.

Complicacoes reumatologicas: incluindo gota, osteoartropatia hipertrofi-

ca, cifoscoliose.

Diagnéstico

A saturacao de oxigénio deve ser obtida através de oximetria de pulso em repou-
so durante pelo menos 5 minutos.

A capacidade de exercicio deve ser avaliada regularmente, de preferéncia atraves
de um teste de 6 minutos a caminhar.

As andlises ao sangue devem incluir hemograma, volume corpuscular médio
(VCM), ferritina sérica (ferro sérico, transferrina e saturacdo de transferrina podem
ser necessarios para uma deteccdo precoce de falta de ferro), creatinina, acido
urico sérico, perfil de coagulacdo, peptideo natriurético tipo B (BNP) ou pro BNP
acido félico e vitamina B12 na presenca de VCM elevado ou VCM normal e baixa
ferritina sérica.
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Precaucobes laboratoriais

e Parametros de coagulacao: o volume de plasma é reduzido devido a eritro-
citose secundaria; o valor do citrato de sédio deve ser adaptado ao hema-
tocrito caso este seja > 55%.

* Determinacdo do hematdcrito através de contagens electrénicas automati-
cas de particulas (centrifugacao de micro-hematdcrito origina um hematé-
crito falsamente elevado devido a captacado de plasmal).

* O nivel de glucose pode ser reduzido (glicolise in vitro aumentada provoca-
da pelo nimero mais elevado de glébulos vermelnos).

Terapéutica médica
Para tratamento especifico da HAR ver seccdo 2.15 (Sindrome de Eisenmenger e
HAP grave).

* Arritmias: O ritmo sinusal deve ser mantido sempre que possivel. A terapéu-
tica com farmacos devera ser iniciada com especial cuidado e, normalmen-
te, 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%), na auséncia de desidratacao e falta de ferro. Deve ser
efectuada uma substituicdo isovoltimica de fluidos (750-1000 ml de soro
fisioldgico isoténico ao mesmo tempo que se retira 400-500 ml de sangue).
Poderd ser necessario efectuar uma transfusdo de sangue na presenca de
anemia com elevados niveis de ferro (hemoglobina inadequada a saturacao
de oxigénio)

Deverd recorrer-se a suplementacao de ferro na presenca de falta de ferro
(VCM < 80 fL) e esta deve ser cuidadosamente seguida (efeito de ressalto).
Anticoagulacao/aspirina de rotina: os dados actualmente disponiveis nao
fundamentam qualquer beneficio em doentes ciandticos na prevencao de
complicacdes trombo-embdlicas. Todavia, existe um risco mais elevado de
hemorragia.

Indicacoes para anticoagulacao: flutter/fibriihacao auricular (racio internacio-
nal normalizado [INR] alvo 2-2,5; INR alvo mais elevado na presenca de uma
valvula mecanica).

Hemoptise: requer a realizacdo de um raio-X ao térax, seguido de TAC ao
térax em caso de infiltracdo. A broncoscopia representa um risco para o
doente e raramente fornece informacado Util. A terapéutica inclui a interrup-
cao da aspirina, de agentes anti-inflamatdrios ndo esteroides e de anticoa-
gulantes orais; tratamento de hipovolémia e de anemia; reducdo da activi-
dade fisica e supressdo de tosse nao produtiva. Podera ser necessario reco-
rrer & embolizacdo selectiva de artérias bronquicas no caso de hemorragia
/hemoptise intrapulmonar refractaria.
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¢ Hiperuricemia: Nao existem indicagdes para o tratamento de hiperuricemia
assintomatica.
A artrite gotosa aguda € tratada com recurso a colcicina oral ou intravenosa, pro-
benecida e farmacos anti-inflamatdrios, tendo em consideracdo o risco de insu-
ficiéncia e hemorragia renal. Os agentes uricosuricos (por exemplo, o probene-
cida) ou uricostaticos (por exemplo, o alopurinol) ajudam a evitar a recorréncia.

Recomendacgées para seguimento
Todos os doentes ciandticos necessitam de avaliacao vitalicia com consultas de
seguimento a cada 6-12 meses num centro especializado em CCA, em estreita
colaboracdo com o médico de famlilia.

Estratégias de reducao do risco em doentes com cardiopatia congénita cianética

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

* Gravidez.

* Falta de ferro e anemia (flebotomias inadequadas nao rotineiras para manter uma
hemoglobina pré-determinadal.

* Desidratacao.

* Doencas infecciosas: vacinagdo anual contra a gripe, vacina anti-pneumocdcica (todos os 5 anos).

* Tabagismo, consumo excessivo de drogas, incluindo alcool.

* Pacemakerfeléctrodos CDI transvenosos.

 Exercicio intenso.

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

utras estratégias de reducao de risco incluem:

* Utilizagao de um filtro de ar numa via intravenosa para evitar embolia de ar.

* Consulta com um cardiologista de CCA antes da administracdo que qualquer
agente e antes de realizar qualquer procedimento cirtirgico/de intervencao.

* Terapéutica imediata para infeccoes do tracto respiratério superior.

* Evitar ou tomar precaucGes na utilizacdo de agentes que prejudiquem a funco renal.

* Aconselhamento relativamente a contracepcao.

CCA = cardiopatia congénita no adulto: CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel
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