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INTRODUCAO

A | Diretriz de insuficiéncia cardiaca e transplante
cardfaco, no feto, na crianga e no adulto com cardiopatia
congénita, tem como objetivo principal promover a
efetividade na assisténcia aos pacientes portadores dessas
enfermidades. Entretanto, é importante salientar que
a decisao final no cuidado de cada paciente deve ser
realizada com base na situagdo em que se encontra no
momento da conduta.

A Sociedade Brasileira de Cardiologia, na elaboracao
desta diretriz teve a preocupacdo de agregar e convidar
a colaboragao de profissionais envolvidos nessa érea
considerados como tendo reconhecido conhecimento na
preparacao do tema especifico em que foi convidado e
participar na preparagao do documento final.

No processo de desenvolvimento do documento, foram
realizadas trés reunioes presenciais nas quais foram discutidos
os temas que seriam abordados e, posteriormente, foram
realizadas duas reunides presenciais com os membros
integrantes da diretriz para discussao e decisdo em relagao
as recomendacoes e niveis de evidéncia. Na preparagao do
documento final, houve a divisio dos membros em grupos
com um coordenador para revisao dos temas abordados.
Nesse sentido, houve a preocupagdo de que os temas
envolvidos pudessem estar alinhados e apenas relacionados
aos temas de insuficiéncia cardiaca e transplante nessa
populagao especifica.

E importante salientar que o cuidado do paciente
para o qual a diretriz foi elaborada envolve uma
equipe multiprofissional, fluxogramas e conhecimentos
administrativos, de 6rgaos publicos e legislacao, visando a
terapéutica e qualidade de vida.

A diretriz foi dividida em seis partes:

1. Insuficiéncia cardiaca:

A: Apresentagao da IC de acordo com a faixa etdria,
etiologia e classificagao:

Feto, neonato, adulto, cardiomiopatia, doenga de Kawasaki,
Takayasu, febre reumética, doengas neuromusculares,
metabdlicas, cardio-oncologia, classificagdo e tumores
cardiacos.

B: Abordagem diagnéstica:

Métodos graficos, biomarcadores, citogenoma,
ecocardiograma, ressonancia magnética, tomografia, avaliagao
funcional, cateterismo diagnéstico.

C: Abordagem terapéutica:

Tratamento da IC cronica medicamentosa, IC aguda,
intervencionista, hibrida, ressincronizacdo, assisténcia
circulatdria, cirurgia, anestesia, pds-operatério, anticoagulagao
e trombose, reabilitacao e qualidade de vida.

2. Transplante cardiaco:

Indicacao de transplante, avaliacdo laboratorial do
receptor, avaliacdo do doador, anticorpo HLA, cross-match
virtual, pacientes sensibilizados, aspectos cirtrgicos,
imunossupressao, imunopatologia da rejeigao, doenga
vascular do enxerto, pés-operatério, doenca linfoproliferativa.

3. Abordagem de tépicos de IC e transplante:

Imunizagbes na IC, no candidato ao transplante e
pos-transplante, profilaxia para virus sincicial respiratério,
tuberculose, HIV, ginecologia, gravidez, reanimagao
cardiopulmonar e arritmias, medicina nuclear.

4. Avaliacao multiprofissional:

Psicologia, enfermagem, social, nutricao, fisioterapia,
odontologia, educagao e farmacia.

5. Sistema de captacao de 6rgaos:

Central de captagao da Secretaria de Estado da Sadde,
fluxograma da captacao.

6. Inovacao, tecnologia e pesquisa
A tomada de decisao de cada procedimento e/ou conduta

foi classificada em classes de recomendacao I, Il e lll,
discriminadas a seguir:

Classe I: Condigdes para as quais ha evidéncias conclusivas
ou, na sua falta, consenso geral de que o procedimento
(conduta) é seguro e Util/eficaz.

Classe Il: Condigoes para as quais ha evidéncias
conflitantes e/ou divergéncia de opinido sobre seguramga e
utilidade/eficacia do procedimento.

lla: Peso ou evidéncia/opinido a favor do procedimento.
A maioria aprova.

Ilb: Seguranca e utilidade/eficacia menos bem estabelecida,
nao havendo predominio de opinides a favor.

Classe IlI: Condigoes para as quais hd evidéncias e/ou

consenso de que o procedimento ndo é (til/eficaz e,
em alguns casos, pode ser prejudicial.

Niveis de evidéncia:

Nivel A: Dados obtidos a partir de mdltiplos estudos
randomizados de bom porte, concordantes e/ou de metanalise
robusta de estudos clinicos randomizados.

Nivel B: Dados obtidos a partir de metandlise menos
robusta, a partir de um tnico estudo randomizado ou estudos
nao randomizados (observacionais).

Nivel C: Dados obtidos de opinides consensuais de
especialistas.

PARTE I: INSUFICIENCIA CARDIACA (IC)

INTRODUCAO

A 'IC, no feto, na crianga e no adulto com cardiopatia
congénita, apresenta peculiaridades que envolvem desde
a idade do aparecimento da doenga, sinais e sintomas,
diagnéstico e tratamento precoce e especifico para que
ocorra sucesso e bem-estar do paciente, de forma a intervir
na evolugdo natural da doencga’.

A IC representa importante causa de morbidade e
mortalidade nessa populacdo, sendo que pode ocorrer
por multiplas etiologias. Do ponto de vista pratico,
classicamente é dividida em cardiopatias congénitas
e adquiridas.
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Sabe-se que as cardiopatias congénitas ocorrem em
0,8/1.000 nascidos vivos e que as cardiomiopatias em
paises desenvolvidos apresenta incidéncia entre 0,8-1,3
caso por 100.000 criangas na faixa etdria de 0-18 anos.
As cardiomiopatias sdo a principal causa de insuficiéncia
cardiaca, sendo que 60% chegam a necessitar de
transplante cardiaco’.

Doencgas sistémicas, metabdlicas, inflamatérias,
endocrinoldgicas e arritmias podem também resultarem IC, no
entanto a incidéncia de casos com IC ainda ndo é estabelecida.
No Brasil, € importante ressaltar que a febre reumética representa
causa de IC, principalmente em escolares e adolescentes.

A definicao de IC vem dos primérdios de 1600, quando
Richard Lower descreveu o coragdo como uma bomba que
apresentava dificuldade em suprir as necessidades metabdlicas
do organismo. Atualmente, a IC é definida como uma
sindrome clinica complexa na qual, em decorréncia de injdria
funcional ou estrutural do enchimento ventricular ou da ejecao
do sangue, o coragao nao suprime o sangue para a circulagao
de forma apropriada aos tecidos, resultando em conjunto
de sinais e sintomas no paciente. Esses sinais e sintomas sao
desencadeados pela ativacao de sistemas neuro-hormonais
e moleculares, como adrenérgico, angiotensina-aldosterona,
que, em conjunto com fatores géneticos e ambientais,
determinarao o remodelamento cardiaco.

Aspecto importante a ressaltar na avaliacao diagnéstica
da IC é que, muitas vezes, o seu diagnéstico é dificil de
ser estabelecido em uma avaliagao inicial, devendo ser
feito o diagnostico diferencial com outras causas que
podem levar a déficit ponderoestatural, como a deficiéncia
de protefnas. Portanto, visitas clinicas periédicas
ambulatoriais sdo recomendadas no seguimento desses
pacientes. Além de anamnese, exame clinico geral e
especifico cardiolégicos, alguns exames devem fazer parte
da avaliagao inicial (Tabela 1).

AIC pode ser classificada de vérias formas: IC compensada e
descompensada, aguda e cronica, de alto débito e baixo débito,
direita e esquerda, cardiorrenal. Essas classificagoes auxiliam
no momento da abordagem do paciente na prética clinica.

Ap6s a abordagem inicial, exames laboratoriais — eletrélitos
(sédio, potassio, cloro, calcio), glicemia, hormonios tireoidianos,
hemograma — podem ser realizados e, algumas vezes,
monitorados durante a investigagdo e o tratamento da IC.

Em relagao a terapéutica da IC, o arsenal terapéutico*? tem
possibilitado a sobrevida dos pacientes, embora um estudo
revele que, nos Gltimos 10 anos, ndo houve diminuicao do
nimero de pacientes encaminhados ao transplante. Portanto,
ensaios clinicos sdo necessarios, bem como a busca de
assisténcia multiprofissional alinhada; maior aderéncia ao
tratamento possibilita melhora do atendimento ao paciente®.

Tabela 1 - Métodos diagndsticos na avaliagéo inicial da IC

Método diagndstico Classe Nivel
Radiografia de torax | C
Eletrocardiograma | C
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A: APRESENTACAO DA IC DE ACORDO
COM A FAIXA ETARIA, A ETIOLOGIAE A
CLASSIFICACAO

1.1C FETAL

Devido aos aspectos exclusivos do ambiente intrauterino,
a IC fetal apresenta caracteristicas peculiares sé observadas
nessa fase do desenvolvimento humano.

A circulagao fetal ocorre em paralelo, com pressoes
semelhantes nos circuitos sistémico e pulmonar. Isso é
consequéncia das conexdes materno-fetoplacentarias, com os
quatro by-passes fisiologicos: placenta, ducto venoso, foramen
oval e canal arterial. Apesar disso, diferencas na geometria
ventricular e na arquitetura de suas miofibrilas conferem
diferentes habilidades de deformacao espacial e geragdo de
forga contrétil para cada ventriculo durante o ciclo cardiaco.
As principais caracteristicas da circulagdo fetal estao listadas
na Tabela 2 7.

Uma gama de condigbes, como defeitos estruturais
ou miocardicos, arritmias, sobrecargas volumétricas,
isquemia e compressOes externas, pode estar associada a
disfuncao cardiaca fetal. Algumas situagbes podem melhorar
espontaneamente ou responder ao tratamento intradtero ou
apds o nascimento; outras respondem mal ou nao sdo passiveis
de terapéutica e podem progredir para IC, com hidropisia,
faléncia de miltiplos 6rgaos e 6bito fetal. As principais causas
de IC fetal estao listadas na Tabela 3 81°.

O diagnéstico de IC fetal também apresenta desafios
peculiares. Embora, ocasionalmente, a mae de feto com
IC possa apresentar polidramnio ou queixar-se de dispneia
ou edema, ou notar uma reducdo dos movimentos fetais,
na maioria das vezes essa condicao fetal ndao causa
repercussoes no organismo materno.

Um sinal tipico de IC fetal é a presenca de hidropisia,
porém esse achado é inespecifico e caracteristico de IC em fase
avangada. A hidropisia fetal estd mais frequentemente associada
a sindromes genéticas do que a cardiopatias estruturais.

O estabelecimento do diagnéstico de IC fetal baseia-se
na identificacdo e quantificacao de disfungao sistélica ou
diastélica do coragao fetal ao ecocardiograma.

A maioria dos indices ecocardiogréficos de fungao ventricular
ja foi aplicada na avaliagao de IC fetal. A confiabilidade dessas
medidas depende da qualidade da imagem obtida e da
precisao na técnica para a sua obtengao. O pequeno tamanho
das estruturas mensuradas e a movimentacao fetal constante
dificultam a avaliagao'""*.

Indices para a avaliagao ecocardiografica da funcao
cardiaca fetal, com seus respectivos valores normais, estao
listados na Tabela 4.

O escore do perfil cardiovascular (Tabela 5) é um sistema
proposto para graduar e monitorar a severidade da IC fetal
por meio de cinco pardmetros ecocardiograficos: (1) presenga
de efusdes fetais, (2) Doppler venoso, (3) tamanho cardfaco,
(4) funcao cardiaca e (5) Doppler arterial.

A avaliagdo e a quantificagdo da IC sdo etapas fundamentais
que permitirdo o aconselhamento dessas gestacoes de risco
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Tabela 2 - Peculiaridades da circulagao fetal

Circulagao em paralelo

Pressdes semelhantes nas camaras esquerdas e direitas

Sangue das veias sistémicas direcionado para a parte inferior do corpo e placenta
Sangue da placenta direcionado para a parte superior do corpo

Queda no volume de ejecdo de um ventriculo pode ser compensada pelo outro
AIC, geralmente, se estabelece quando ha disfungdo dos dois ventriculos

Geometria ventricular

VE elipsoide: geometria helicoidal de suas fibras. Maior carga de trabalho
VD trapezoidal: miofibrilas paralelas na diregéo longitudinal. Maior complacéncia, porém menor resisténcia a sobrecarga de volume ou
pressao. Pode haver faléncia seletiva do coragao direito

Débito cardiaco

E pouco influenciado pela frequéncia cardiaca

VE = 1/3 e VD = 2/3 do débito cardiaco combinado (DCC)

Fendmeno de Frank-Starling atenuado (reserva limitada da pré-carga)

Press&o positiva dos pulmdes cheios de liquido e liquido amnidtico limita ainda mais a reserva de enchimento diastolico

Miocardio fetal

Imaturo: gera menos forga contratil e € menos complacente
Principal substrato energético: influxo transmembrana de Ca® e glicose

Tabela 3 - Principais causas de IC fetal

Doenga miocardica

Miocardite
Miocardiopatia

Sobrecarga de volume
ou pressao

Cardiopatia congénita com regurgitagdo valvar importante
Cardiopatia congénita com obstrugdo das vias de saida biventricular
Cardiopatia congénita com obstrugéo de uma via de saida Unica
Transfuséo feto-fetal

Malformagdes atrioventriculares

Gémeo acardiaco

Tumor vascularizado

Agenesia do ducto venoso

Arritmias

Taquicardia supraventricular
BAVT

Anemia, isquemia

Infecgdes: parvovirose, herpes, toxoplasmose
Alfa-talassemia

Compressdo cardiaca

Derrames pericardicos e pleurais
Massas toracicas

Tabela 4 - Parametros ecocardiograficos da fungéo cardiaca fetal

Medidas do coragédo
fetal com escore Z

disponivel (parameterz.

blogspot.com)

Coragéo esquerdo (cm): valva mitral, VE (didmetros diastélico e sistdlico finais), valva aortica, aorta ascendente e aorta descendente
Coragéo direito (cm): valva tricispide, VD (didmetros diastdlico e sistdlico finais), valva pulmonar, tronco pulmonar, ramos pulmonares
direito e esquerdo

Istmo adrtico e canal arterial na imagem dos trés vasos

Canal arterial em imagem sagital

Fluxos intracardiacos

Fluxo nas 4 valvas = laminar, sem refluxo
Padrao de enchimento ventricular = bifasico com onda A maior que onda E, tendendo a equalizar no final da gestagao
Durag&o do fluxo na via de entrada = > 38% do ciclo cardiaco

Area cardiotoracica = < 35%

Derivagoes
vag + Fragdo de encurtamento = > 28%
+  Performance miocérdica (Tei) para ambos os ventriculos = < 48%
. + Dp/dt=>1.000 mmHg/s
Indices

DC =500 ml/kg/min
TRIV do VE = < 43 msec

Escore cardiovascular
(ver Tabela 5)

Valores 8-9 = IC leve
Valores 6-7 = IC moderada
Valores =<5 = IC severa
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e facilitardao a tomada de decisoes, tanto na vida intrauterina
quanto no perfodo neonatal.

O manuseio de IC fetal constitui um grande desafio. Ele
dependerd da etiologia da IC, e sua urgéncia sera ditada
pelo grau de repercussao hemodindmica e progresso dessa
condicao (Tabela 6).

Muitos progressos foram alcangados no manuseio da
IC fetal nas Gltimas décadas. Destacam-se o manuseio
farmacolégico das arritmias, a transfusao em fetos anémicos e
aembolizagdo de fistulas. Para alguns pacientes, no entanto, o
tratamento intrattero da IC pode nao ser necessério, e, para
outros, ele pode ainda nao existir ou nao estar disponivel.

2.1C NO NEONATO

Insuficiéncia cardiaca (IC) no neonato é um diagndstico
clinico baseado na presenca de determinados sinais e
sintomas que ocorrem quando o coragao é incapaz de suprir
as demandas metabdlicas dos tecidos. Esses sinais e sintomas
sao inespecificos e se confundem com grande ndmero de
outros distirbios neonatais. Entretanto, na maior parte das
vezes, sao decorrentes de cardiopatias congénitas graves e
que necessitam de diagndstico precoce.

Tabela 5 - Escore do perfil cardiovascular fetal

Alguns aspectos particulares do neonato o tornam mais
predisposto a apresentagao clinica da IC, sendo os principais
0s seguintes:

* Reserva fisiolégica cardiopulmonar reduzida: elevada
complacéncia da caixa tordcica, redugao da capacidade
residual funcional, presencga de taxa metabdlica basal e
consumo de oxigénio elevados sdo fatores que explicam
o elevado gasto energético que o neonato apresenta
para manter ventilagdo adequada e elevada tendéncia a
fadiga ventilatéria diante de situagdes patoldgicas (p. ex.,
doengas pulmonares parenquimatosas, obstrugoes de vias
aéreas, insuficiéncia cardiaca ou hiperfluxo pulmonar)’.

e Reserva miocdardica contrétil reduzida: no neonato,
apenas 30% de toda a massa miocardica é composta
de elementos contrateis; além disso, a fibra miocérdica
apresenta pressao diastélica em repouso mais elevada
que a fibra miocardica do adulto, o que o torna mais
vulneravel a apresentar quadros de edema pulmonar
quando ocorre aumento do volume ventricular esquerdo.
Isso explica o motivo de o débito cardiaco do neonato
depender tanto da frequéncia cardiaca, visto que a sua
capacidade de aumentar o volume diastélico e sistélico
em situacoes de estresse é reduzida'®.

Achado 2 pontos (normal) -1 ponto -2 pontos

Hidropisia Nenhum sinal Ascite ou efusao pleural ou pericérdica Edema de pele
VU — continuo sem pulsagdes VU — continuo sem pulsagdes

Doppler venoso

: o DV — pulsagd fl
(veia umbilical e ducto venoso) puisagoes, sem fluxo

DV — pulsagdes, com fluxo Pulsagdes no Doppler da veia umbilical

reverso reverso
Tgmanho c’ardla’co i >020e<0,35 0,35-0,50 > 0,50 ou < 0,20
(area cardiaca/ area toracica)
VT e VM normais o
Fungdo cardiaca VDIVE FE > 0,28 Enchimento diastdlico T holossistolica ou FE VDIVE > 0,28 M 0 IT holossistolica dPydt 400 ou
o enchimento monofasico
bifasico
Doppler arterial Fluxo pulsatil Diastole zero Fluxo diastélico reverso

(artéria umbilical)

DV: ducto venoso; IM: insuficiéncia mitral; IT: insuficiéncia tricuspide; VM: valva mitral; VT: valva tricispide; VU: veia umbilical.

Tabela 6 — Tratamento da IC fetal de acordo com a etiologia e o grau de recomendagéo da classe

Etiologia da IC Tratamento Classe
Miocardiopatia ou cardiopatia estrutural Digoxina lla
. Transfusdo fetal Unica ou mdltipla através da veia

Anemia - IC
umbilical

Transfuséo feto-fetal, transfuséo feto/gémeo

acardiaco, grandes massas vascularizadas Ablacdo com laser IC

(p. ex., teratoma sacrococcigeo)

Compresséo do coragdo por efuséo pericardica extensa Drenagem pericardica IC

BAVT ‘ Dexgmetgsgqa lla

Simpaticomiméticos IIb

Digoxina IC

Taquicardia supraventricular Sotalol IC
Flecainida IC
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2.1. Quadro clinico da IC no neonato

Sempre que houver desequilibrio entre as necessidades
metabdlicas do neonato e a capacidade do coragao em supri-
las, seja em decorréncia de dificuldade intrinseca do coragao,
seja de aumento da demanda global, surgirao os sinais e
sintomas de IC, os quais podemos agrupar didaticamente em
trés grandes grupos:

*  Aumento do trabalho respiratério: taquipneia, dificuldade
nas mamadas, aumento do trabalho respiratério (p. ex.,
uso de musculatura acessoéria, retracoes intercostais,
batimentos de aletas nasais, gemido e sibilos).

*  Perfusao sistémica inadequada (baixo débito cardiaco):
taquicardia, ritmo de galope, cardiomegalia, perfusao
periférica lentificada, hepatomegalia, oligiria, edema
periférico, alteragao do nivel de consciéncia.

*  Crescimento inadequado: intolerancia alimentar, vomitos,
baixo ganho ponderal.

2.2. Principais causas de IC no neonato

As principais causas de IC no neonato podem ser agrupadas
de acordo com o mecanismo fisiopatolégico principal
responsével pelo quadro. De acordo com esses critérios, os
principais grupos sao:

*  Cardiopatias com fluxo sistémico reduzido: fazem parte
desse grupo as cardiopatias congénitas que apresentam
obstrucao acentuada ao fluxo sistémico (aértico), sendo
que na maioria dos casos o fluxo sistémico é dependente
da permeabilidade do canal arterial. O quadro clinico
principal é de baixo débito sistémico precoce, ocorrendo
ainda na primeira semana de vida'’. As principais
cardiopatias desse grupo sao:

B Sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo.
B [Estenose adrtica critica.

B Coartagao de aorta critica e interrupgdo do arco
adrtico.

B Ventriculo Gnico funcional que apresente obstrugao
acentuada ao fluxo sistémico (estenose adrtica,
coartagao ou interrupgao do arco aértico).

* Cardiopatias com fluxo pulmonar aumentado: fazem
parte desse grupo as malformagbes cardiacas ou
vasculares que cursam com aumento do fluxo pulmonar
em decorréncia de shunt esquerda-direita ou shunt
misto (esquerda-direita e direita-esquerda). O quadro
clinico principal sera de aumento do trabalho respiratério
(taquidispneia), geralmente apés a segunda semana de
vida, ocasido em que ocorre reducdo da resisténcia
vascular pulmonar e aumento consideravel do fluxo
pulmonar'’. As principais cardiopatias desse grupo sao:

B Cardiopatias com shunt esquerda-direita exclusivo:

= Defeitos septais grandes (comunicagao
interventricular, defeito do septo atrioventricular,
janela aortopulmonar), persisténcia do canal
arterial, origem anémala da artéria pulmonar
da aorta.

= Fistulas arteriovenosas cerebrais (aneurisma da veia
de Galeno) ou hepaticas (hemangioma hepatico).

B Cardiopatias com shunt misto: nesse grupo de
patologias observa-se um grande shunt esquerda-
direita, porém ha certo grau de shunt direita-
esquerda, o que pode explicar o aparecimento de
cianose em determinadas situacoes'”:

= Ventriculo Gnico funcional, sem estenose
pulmonar.

= Tronco arterial comum, conexao anémala total
de veias pulmonares, transposicdo das grandes
artérias.

B Disfungdo miocardica: inimeras patologias cardiacas
podem cursar com disfungdo miocardica intrinseca
e se manifestar com quadro de IC no RN'™. Os
sintomas apresentados geralmente sdo de baixo
débito sistémico associado a quadro de congestao
pulmonar. Essas cardiomiopatias podem ser
classificadas em primdrias ou secunddrias, e as
principais etiologias sao:
= Cardiomiopatias primarias: fibroelastose

miocardica, cardiomiopatia hipertréfica familiar,
cardiomiopatia dilatada familiar, ventriculo
esquerdo com miocardio ndo compactado.

= Cardiomiopatias secundarias:
- Miocardite infecciosa.
*  Isquemia miocardica:
-+ Asfixia perinatal.

- Origem andémala da coronaria
esquerda da aorta.

= Metabdlicas: miocardiopatia hipertréfica
do filho de mae diabética; erros inatos do
metabolismo (doencas de depésito, doencas
mitocondriais).

= Doencas genéticas: sindrome de Noonan,
Beckwith-Wiedemann, neurofibromatose.

B Arritmias cardiacas: inGmeras arritmias podem
ocorrer no neonato, sendo a maior parte benigna.
Entretanto, algumas arritmias mais graves podem
ocorrer e acarretar repercussao hemodinamica
grave no neonato, como redugao da perfusao
sistémica, choque, hipotensdo, alteragao de
consciéncia'. As principais arritmias sao:
=  Bradiarritmias:

* Bloqueio atrioventricular total.
= Taquiarritmias:
» Taquicardia supraventricular: as causas mais
comuns no neonato sao as taquicardias por
via acessoria e o flutter atrial.

- Taquicardia ventricular.

3.1C NO ADULTO

O avango no arsenal terapéutico tem possibilitado
maior sobrevida aos pacientes com cardiopatia congénita.
Nesse contexto, a IC no adulto com cardiopatia congénita
engloba os pacientes que foram submetidos a cirurgia
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paliativa ou definitiva e/ou cateterismo intervencionista e
os que apresentam evolucdo natural da cardiopatia com
sintomas e/ou disfuncao ventricular.

A aplicagdo da classe funcional NYHA apresenta limitagdes,
principalmente quando o paciente é cianético. Do ponto de
vista fisiopatoldgico, o paciente com cardiopatia congénita
cianogénica pode apresentar dispneia ja nos primeiros 30
segundos, quando comega o exercicio devido a hipoxemia
e acidose; portanto, nessa situagao, a dispneia nao é em
decorréncia da congestao pulmonar. Em geral, o paciente que
desenvolve insuficiéncia cardiaca por cardiopatia congénita,
quando chega a idade adulta, apresenta acometimento da
circulacao e IC, conforme a Tabela 7 2021,

Os fatores que predispbem ao desenvolvimento da IC no
adulto com cardiopatia congénita estdo na Tabela 8.

E importante salientar que algumas doencas frequentes nos
pacientes adultos podem agravar e desencadear a IC no adulto
com cardiopatia congénita, conforme a Tabela 9.

As principais recomendagoes especificas nesse grupo
de pacientes estdo na Tabela 10. Uma vez avaliados, e nao

Tabela 7 - Principais causas de IC no adulto

Estenose aortica e/ou regurgitagdo aortica e lesdes obstrutivas, como
coartacdo de aorta

Estenose mitral grave ou regurgitagéo

Comunicagao interatrial ndo operada ou defeito do septo parcial

Transposigao corrigida dos grandes vasos

Pés-operatorio de Senning ou Mustard

Pés-operatorio de tetralogia de Fallot, insuficiéncia pulmonar

Fisiologia do tipo ventriculo Unico

Pés-operatorio de Fontan

Tabela 8 - Fatores que predispéem o adulto com cardiopatia
congénita ao desenvolvimento da IC

Sobrecarga de volume e de press&o por longo periodo de tempo

Alteragdes anatomicas

Consequéncias do pds-operatério de cirurgia corretiva

tendo lesdes residuais passiveis de intervengdo cirdrgica ou
percutanea e progressao da IC, esses pacientes sao candidatos
a transplante cardfaco.

4. CARDIOMIOPATIAS

As cardiomiopatias (CMs) primarias sdao causas
predominantes de insuficiéncia cardiaca (IC) nos paises
desenvolvidos. As CMs sao afecgdes primdrias do miocérdio
associadas a disfuncdo cardiaca. Sao classificadas pela
fisiopatologia dominante ou, se possivel, pelos fatores
etiol6gicos como cardiomiopatias dilatadas, hipertréficas,
restritivas, arritmogénica do ventriculo direito e outras
(miocdrdio nao compactado, fibroelastose, disfungao sistdlica
com dilatagdo minima, mitocondriopatia)?*%.

4.1. Cardiomiopatia dilatada (CMD)

Caracteriza-se pela dilatacdo e disfungao sistélica
do ventriculo esquerdo ou de ambos os ventriculos?.
Manifesta-se, em geral, com IC, que frequentemente é

Tabela 9 - Doengas e comorbidades que podem agravar e
desencadear a IC

Doenga valvar adquirida

Doenga coronariana

Hipertensao arterial sistémica

Diabetes melito

Gestagdo

Endocardite

Doenca respiratéria cronica

Cancer

Drogas ilicitas

Apneia do sono

Doengas da tireoide

Tabela 10 - Abordagem diagndstica

Método diagnéstico Classe Nivel de evidéncia
Progresséo da evolugdo natural da doenga - X
Radiografia de torax | C
Ventriculo unico morfologicamente direito -
Eletrocardiograma | C
Insuficiéncia tricispide importante em ventriculo direito sistémico -
Ecocardiograma com | c
Interagdes da dinamica interventricular Doppler colorido
Cianose prolongada Biomarcadores (BNP) lla
Preservagédo miocardica inadequada no procedimento cirlrgico Consumo de oxigénio |
Retalho do septo interventricular extenso Cateterismo cardiaco IA c
Cicatriz e incisbes ventriculares extensas para diagnostico
Obstrucéo de via de saida ventricular direita ou esquerda ou de shunts Anglotomograflg .
de tronco e artérias A C
Arritmias pulmonares
Obesidade Ressonéncia magnética IIA C
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progressiva, sendo mais comum no primeiro ano da vida?".
Arritmias, tromboembolismo e morte sibita sio comuns e
podem ocorrer sobretudo nas formas mais graves da doenga,
com taxas de mortalidade elevadas.

Aforma idiopatica associa-se a etiologia multifatorial, sendo
descritos alelos HLA-DR como marcadores de suscetibilidade
ou de resisténcia ao desenvolvimento da CMD, além de
mutagdes em 31 genes autossomicos e dois ligados ao
cromossomo X implicados na forma familiar.

Exames complementares:

1. Radiografia de térax (PA e perfil ou OAE): altamente
preditiva de dilatagao ventricular no ecocardiograma.
Tem alta especificidade e valor preditivo negativo,
porém a sensibilidade e o valor preditivo positivo sdo
baixos. O achado de cardiomegalia na radiografia de
térax deve induzir a procura de sinais ou sintomas
que possam sugerir acometimento cardiaco, além
da investigagao adicional com ecocardiograma.
A cardiomegalia na radiografia de térax encontra
associagao com o valor prognéstico em criangas com
CMD (classe 1, nivel C).

2. ECG(12derivagdes): nao é especifico, mas frequentemente
anormal em criangas com IC. Os achados mais frequentes
sdo taquicardia sinusal, sobrecarga ventricular esquerda,
alteracoes de segmento ST-T, padrdes de isquemia
miocardica e bloqueios atrioventriculares de primeiro
grau. Na CMD, os achados ECG de bloqueio de ramo
esquerdo e sobrecarga atrial esquerda se associam a
Obitos relacionados a IC (classe |, nivel C).

3. Ecocardiograma colorido com Doppler: classe I, nivel B.
4. Holter: classe lla, nivel C.

5. Ressondncia magnética do coragdo: classe lla, nivel C.

4.2. Cardiomiopatia hipertrofica (CMH)?°

Determinada geneticamente, ¢ caracterizada anatémica e
histologicamente por hipertrofia e desarranjo de cardiomiécitos
de grau, extensao e localizagao varidveis.

E doenca autossémica dominante de heranca mendeliana e
expressao fenotipica variavel. Existem 19 locus génicos e mais
de 900 mutagdes em 10 genes responsaveis pela codificagao
das proteinas do sarcomero cardiaco (filamentos grossos
e finos com fungodes contrdteis, estruturais e regulatdrias)
identificados. Um padrao mitocondrial de heranga tem sido
relatado, adicionando complexidade a doenga.

Pode ser classificada nas formas obstrutiva e nao obstrutiva.
Funcionalmente, apresenta-se com disfungao diastélica. A fungao
sistélica costuma estar preservada, salvo em casos de extrema
gravidade e de deterioragao hemodinamica.

Exames complementares:

1. Radiografia de térax (PA e perfil ou OAE): classe I,
nivel C.

ECG (12 derivagoes): classe I, nivel C.
Ecocardiograma colorido com Doppler: classe I, nivel B.
Holter: classe lla, nivel C.

RN

Ressonancia magnética do coragao: classe lla, nivel B.

4.3. Cardiomiopatia restritiva (CMR)

E rara em criangas. Consiste em uma desordem genética de
uma das diversas proteinas sarcoméricas. Ocorre em qualquer
faixa etdria pedidtrica, sem predilecao de raca, com maior
tendéncia ao acometimento do sexo feminino.

Caracteriza-se por disfuncao diastélica primaria dos
ventriculos, com fungdo sistélica preservada, acentuada
dilatacdo atrial, sem sinais de hipertrofia ou dilatagao
ventricular, causada por um desarranjo da dindmica do
enchimento ventricular. Em criancas, apresenta progressao
muito rapida, sobretudo para hipertensdo arterial pulmonar
irreversivel e elevada mortalidade®.

Exames complementares:
1. Radiografia de térax (PA e perfil ou OAE): classe I, nivel C.

2. ECG (12 derivagoes) — sobrecarga biatrial sugere CMR;
classe 1, nivel C.

3. Ecocardiograma colorido com Doppler: classe I, nivel B.
4. Holter: classe lla, nivel C.

5. Ressondncia magnética do coragao: classe lla, nivel B.

4.4. Cardiomiopatia nao compactada (CMNC) ou
miocardio nao compactado (MNC) ou “ventriculo esquerdo
nao compactado” (VENC)3*

E rara (prevaléncia de 0,05%), de etiologia genética
autossomica dominante e caracterizada por miocardio
hipertrabeculado, com recessos profundos que se comunicam
com a cavidade ventricular acometida. O sangue penetra nas
malhas dessas trabeculagdes proeminentes e aumenta o risco
de desenvolvimento de trombos nesse local®2.

O ventriculo esquerdo geralmente apresenta disfungao
sistolica, com ou sem dilatacdo. O envolvimento biventricular
ocorre em menos de 50% dos casos. O sexo masculino tende
a predominar. Pode manifestar-se com IC, arritmias
ventriculares ou fen6menos tromboemboélicos. Sao descritas
associagbes com cardiopatias congénitas, como defeitos
septais ventriculares, duplo orificio mitral, doenga de Ebstein
da valva trictispide e valva adrtica bictspide.

Exames complementares:
1. Radiografia de térax (PA e perfil ou OAE): classe I, nivel C.
2. ECG (12 derivagoes): classe I, nivel C.

Ecocardiograma colorido com Doppler — exame de escolha
no diagnéstico, junto com a ressonancia magnética do
coragao: classe 1, nivel B.

3. Holter: classe lla, nivel C.

4. Ressonancia magnética do coragao (RM) — exame de
escolha no diagndstico, junto com o ecocardiograma:
classe lla, nivel B.

Tratamento: Nao existem estudos especificos no
tratamento da IC nesse grupo de pacientes (Tabela 11).

4.5. Miocardite

De ocorréncia desde o feto até a vida adulta, com
infecgoes virais (Tabela 12), sendo a causa mais frequente de
CMD na infancia?.
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Caracteriza-se por ser uma doenca inflamatéria do
miocardio, diagnosticada por critérios histolégicos,
imunolégicos e imuno-histoquimicos. H4d comprometimento
de parénquima e intersticio, de forma aguda ou crénica. A
apresentagao clinica pode ser: respiratéria (56%), atividade
diminuida (17%), dor tordcica mimetizando uma sindrome
coronariana ou pericardite (7%), sincope (5%) e nao especifica
(14%)*. O prognoéstico é geralmente bom na infancia,
com recuperagao total em 66%***°, 10% com recuperagao
incompleta e 24% dos casos registrados progredindo para
6bito ou transplante cardiaco.

Exames complementares:

1. Radiografia de térax (PA e perfil ou OAE): classe I, nivel C.

ECG (12 derivacoes): classe I, nivel C.

Ecocardiograma colorido com Doppler: classe |, nivel B.
Cintilografia miocardica com galio 67 — para investigagao
de processo inflamatério.

Bidpsia endomiocardica: pode ser fundamental com
a utilizacdo dos critérios de Dallas e de técnicas
de imuno-histoquimica para contagem de células
inflamatérias (linfécitos e macroéfagos), expressao de
HLA classe Il, moléculas de adesdo (ICAM) e pesquisa
de genoma viral por biologia molecular. A realizagao
da biépsia, incluindo amostras de ambos os ventriculos,
aumenta a sensibilidade para o diagnéstico de miocardite.
Classe lla, nivel B (Tabela 13).

Tabela 11 - Orientagoes para tratamento de pacientes com miocardio ndo compactado

Classes de recomendagao Indicacdes Nivel de evidéncia
lla Anticoagulag&o oral em pacientes com FA ou embolia prévia C
lla Anticoagulagao oral em pacientes com disfungao ventricular C

FA: fibrilagdo atrial.

Tabela 12 - Fatores etiologicos da miocardite

Agente infeccioso: virus, bactérias, protozoérios, metazodrios, fungos

Reacdes imunitarias ou de hipersensibilidade: febre reumatica, colagenoses

Agentes quimicos

Agentes fisicos

Agentes farmacolégicos: adriamicina

Mistos: miocardite linfocitaria

Tabela 13 - Indicagdes de investigacao diagndstica invasiva e nao invasiva e de tratamento da miocardite

Classe de - . L
= Indicagoes Nivel de evidéncia
recomendagéo
| Imunossupressao na presenca de miocardite de células gigantes confirmada por BE B
BE em IC com dilatag@o ventricular e arritmias ventriculares frequentes, BAV de segundo ou terceiro grau, com B
lla refratariedade apds o tratamento clinico otimizado apds exclusdo de outros fatores causais
RM com técnicas de realce precoce e edema, e de realce tardio em IC com até trés meses no seu inicio B
Imunossupresséo na miocardiopatia inflamatéria (tratamento clinico otimizado, acima de 6 meses de sintomas B
de IC) comprovada por BE através de imuno-histoquimica, na auséncia de genoma viral por biologia molecular
Imunoglobulina intravenosa na miocardiopatia dilatada idiopatica (tratamento clinico otimizado, acima de um
ano de sintomas de IC) com presenca de altos titulos de genoma viral de parvovirus B19 no tecido miocardico B
comprovado por bidpsia endomiocardica e biologia molecular
IIb

Cintilografia miocardica para avaliagdo de inflamagao com galio 67, em pacientes com quadro de IC com até B

trés meses do seu inicio

Imunoglobulina na miocardite comprovada por BE através de imuno-histoquimica e presenca de genoma viral B
no tecido miocardico por biologia molecular

Coleta de sorologias virais na investigagao de miocardite e miocardiopatia dilatada idiopatica B

BAV: bloqueio atrioventricular; BE: biépsia endomiocardica; IC: insuficiéncia cardiaca sistolica; RM: ressonéncia magnética do coragéo.
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6. Ressondncia magnética: ha referéncia de acurdcia em
45-78% para diagnéstico de miocardite aguda em
comparagao a biépsia endomiocdrdica, na presenga de
dois de trés pardmetros (realce precoce, edema e/ou
realce tardio); na miocardite cronica, utilizando um dos
trés parametros, variou de 49-72% (Tabela 13).

Tratamento: Imunossupressao (ciclosporina e azatioprina;

prednisona e azatioprina; metilprednisolona); imunoglobulinas
(Tabela 13)3¢37.

4.6. Cardiomiopatia arritmogénica do ventriculo direito ou
displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD)®

Importante grupo de doengas do complexo desmossémico,
que resulta em infiltragao fibrogordurosa do miocardio de
qualquer ventriculo e leva ao desenvolvimento de arritmias
ventriculares graves em adolescentes e adultos jovens.
Esses pacientes raramente apresentam-se com sintomas
classicos de IC na infancia, por causa da disfuncao sistélica
biventricular severa.

Exames complementares:
Radiografia de térax (PA e perfil ou OAE): classe I, nivel C.
ECG (12 derivagoes): classe I, nivel C.
Ecocardiograma colorido com Doppler: classe I, nivel B.
Holter: classe lla, nivel C.

R

Ressonancia magnética do coragao: classe |, nivel B.

5. DOENCA DE KAWASAKI

A doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite sistémica
aguda, comprometendo artérias de pequeno e médio
calibre, autolimitada, e que acomete especialmente
criangas entre seis meses e cinco anos de idade, sendo
também observada em neonatos, criancas mais velhas e
adultos*4°,

Tem sido descrita em pessoas de todas as etnias, sendo
mais comum na Asia, especialmente no Japao, China e Coreia.

Embora a vasculite da fase aguda possa levar a uma
pancardite, a sequela mais importante da doenga é
representada pelo envolvimento das artérias coronarias,
caracterizada pelo desenvolvimento de aneurismas, o que esta
associado a risco de isquemia miocardica, infarto, insuficiéncia
cardiaca ou morte stibita. As complicagoes observadas a longo
prazo estao relacionadas a alteragdes coronarianas e doenga
isquémica do coragao.

5.1. Diagnaéstico clinico

Na auséncia de exames laboratoriais que sejam especificos
ou sensiveis para diagnéstico da fase aguda da doenca,
o diagnéstico é eminentemente clinico (Tabela 14).
E importante ressaltar que os achados clinicos podem aparecer
sequencialmente e ser transitérios, sendo, portanto, de
extrema importancia a histéria detalhada*' .

Febre é um sinal universal, sendo o seu inicio considerado
o primeiro dia da doenga.

Formas incompletas sao representadas pelos casos que
nao preenchem os critérios classicos relatados na Tabela 14,

na auséncia de outro diagnéstico que explique os sintomas
apresentados pelo paciente.

Formas atipicas sao definidas como os casos nos quais
0s pacientes apresentam sinais e sintomas que ndo sao
tipicamente vistos na doenga, como disfuncao renal.

5.2. Etiologia e patogénese da insuficiéncia cardiaca na DK

Embora a epidemiologia sugira uma causa infecciosa,
a etiologia permanece desconhecida. A vasculite decorrente
do processo inflamatério pode levar a comprometimento
das artérias coronédrias, pericardite, miocardite,
comprometimento do sistema de condugdo, endocardite
e valvulite. Clinica de IC e baixo débito podem ocorrer na
fase aguda da doenga, mas isso é incomum.

O comprometimento miocédrdico pode ser decorrente
do processo inflamatério, sendo achado frequente,
habitualmente transitério, de grau leve, sendo raramente
severo. A fungao miocardica geralmente melhora rapidamente
ap6s administragao de imunoglobulina intravenosa®.

Alteragao miocardica pode, também, ser secundaria
a aneurisma das artérias coronérias ou alteracdo da
microcirculacdo decorrente de arterite coronariana.

Inflamagédo do sistema de condugao é observada na fase
aguda, podendo ocorrer bloqueio atrioventricular transitorio,
assim como arritmias supraventricular e ventricular.

Insuficiéncia mitral, pulmonar e trictspide de grau leve é
achado frequente ao ecocardiograma, durante a fase aguda
da DK. Em casos raros, leve regurgitagao aértica é detectada.

O desenvolvimento de anormalidade da circulagao
coronariana é observado durante a fase aguda inicial, sendo
a mais grave complicacdo da doenga a longo prazo. Cerca
de 20% das criangas que nao sao tratadas com altas doses
de imunoglobulina dentro dos primeiros 10 dias da doenga
desenvolverao ectasia ou aneurismas das artérias coronarias.

5.3. Tratamento da IC em pacientes com DK

IC congestiva necessitando de suporte inotrépico, na
fase aguda da DK, é rara, devendo ser levantada a suspeita
de processo inflamatério miocardico severo ou alteragao
coronariana que tenha resultado em isquemia ou infarto.

Tratamento inicial, na fase aguda, com anti-inflamatérios e
imunoglobulina reduz o processo inflamatério, com melhora
imediata das manifestagdes cardiovasculares (Tabela 15).

Tabela 14 - Critérios diagnésticos para doenca de Kawasaki

Febre elevada com duragéo de mais de 5 dias

Mais 4 das seguintes alteracdes:

*Exantema polimorfo

*Hiperemia conjuntival bilateral (sem exsudato)

*Alteragdes de lingua e mucosa oral (eritema, fissura labial, lingua em
framboesa, hiperemia difusa de orofaringe)

*Linfadenopatia cervical (= 1,5 cm de didmetro, usualmente unilateral)
*Alteragdes de extremidades:

Aguda: eritema palmar e plantar, edema das maos e pés

Subaguda: descamagéo periungueal na segunda e terceira semanas da doenca
MAIS: excluséo de outras doengas com achados similares
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Tabela 15 - Tratamento da fase aguda da DK

Imunoglobulina endovenosa: 2 g/kg infundida em 8-12 h

Acido acetilsalicilico (AAS): 80-100 mg/kg/dia, divididos em 4 doses. Manter essa dose até 48-72 h apés o desaparecimento da febre, diminuindo para 3-5 mg/kg/dia,
dose Unica, até 6-8 semanas do inicio da doenga nos casos que nédo apresentam alteragdes coronarianas ou por tempo indefinido nos pacientes com envolvimento das

artérias coronérias

Casos com disfuncao significativa da fungao sistdlica
devem ser tratados com suporte inotrépico endovenoso, com
dobutamina, milrinona ou dopamina.

Acometimento valvar pode, raramente, evoluir com IC
na fase aguda, sendo necessario o uso de diurético, agentes
inotrépicos e vasodilatadores.

5.4. Recomendacoes para seguimento

Ecocardiograma deve ser realizado na época do diagnéstico,
na segunda semana e 6-8 semanas ap6s o inicio da doenga
nos casos que evoluem sem complicagoes.

Pacientes que apresentam envolvimento das artérias
corondrias devem ser avaliados cuidadosamente, com a
repeticao de exames sendo individualizada de acordo com a
gravidade de cada caso.

5.5. Fase cronica da DK

IC apés a fase aguda da doenca é quase invariavelmente
secunddria a alteragdo miocérdica isquémica secundaria
a comprometimento das artérias corondrias, requerendo
avaliagao do leito vascular coronariano para ser feito o
planejamento do tratamento, seja ele farmacolégico,
intervencionista por via percutanea ou cirdrgico.

6. ARTERITE DE TAKAYASU

6.1. Introducao

A arterite de Takayasu é uma vasculite cronica, rara, de
etiologia desconhecida e que afeta predominantemente a
aorta e a porcao proximal dos seus ramos principais, assim
como as artérias pulmonares, acometendo principalmente
mulheres entre 5-45 anos de idade.

A doenga tem cardter cronico e progressivo,
com apresentacdo clinica variavel, desde pacientes
assintomdticos até o envolvimento severo dos sistemas
cardiovascular e neurolégico.

Nenhum exame laboratorial especifico para confirmar
o diagnéstico da doenca esta disponivel, sendo portanto
de particular importdncia a combinagao de histéria clinica
detalhada, exame fisico, suspeita clinica e exames de imagem
para instituir o diagnéstico.

6.2 Fisiopatologia

A doenca pode ser dividida em dois estagios, sendo uma
fase aguda, caracterizada por vasculite que acomete todas as
camadas da artéria (panvasculite), e uma fase cronica na qual
o tecido elastico é substituido por fibrose com espessamento
de todas as camadas do vaso. Ocorre comprometimento do
[dmen do vaso com consequente estenose**.
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Formacao aneurismdtica também ocorre secundaria a
uma resposta anormal ao estresse mural em decorréncia do
processo inflamatério e que pode ser exacerbada por aumento
de volume, como ocorre na insuficiéncia adrtica.

Processo infeccioso, em particular a tuberculose, tem sido
atribuido na patogénese da arterite de Takayasu.

6.3 Manifestacgoes clinicas

Manifestacoes clinicas na fase inicial da doenca (fase
inflamatéria ou “pré-perda dos pulsos”) sao representadas
por febre, emagrecimento, nauseas e vomitos, dor
abdominal, artralgia e artrite, mialgia, tosse, hemoptise,
noédulos de pele, cefaleia, linfadenomegalia e anemia.
Nessa fase, os pulsos periféricos e a pressao arterial podem
ser normais.

Com a progressao da doenga, outras alteragoes vao se
instalando, originando sinais e sintomas que acrescentarao
informacoes que auxiliam no diagnéstico: diminuigao ou
auséncia de pulsos, associada a claudicagao intermitente
dos membros inferiores, diferenca de pressao sistélica
acima de 10 mmHg entre os bragos, diminuigao dos pulsos
nos membros inferiores, sopros vasculares, precordialgia,
sopro de insuficiéncia adrtica, quadro de insuficiéncia
cardiaca, alteragbes neurolégicas, retinopatia.

Para o diagnéstico, o paciente deve preencher pelo menos
trés dos seis critérios estabelecidos pelo American College of
Rheumatology*:

1. Inicio da doenca antes dos 40 anos.

2. Evidéncia angiogréfica de acometimento de artéria de
grande calibre.

Diferenga de pressao entre os bragos > 10 mmHg.
Diminuigao de pulsos braquiais.

Sopro em artérias subclavias ou aorta.

N U1 B~ W

Claudicagao.

6.4 Exames complementares

O VSH encontra-se elevado na fase aguda da doenca
em mais de 75% dos pacientes em todas as faixas etarias,
tendo excelente correlagao com a resposta ao tratamento.

Tem sido descrita elevagdo de interleucina 6 e
interleucina 18, com boa correlagcdo dos niveis de
interleucina 18 com a fase aguda da doenca.

6.5 Exames de imagem

1. Radiografia do térax pode demonstrar cardiomegalia,
alteragoes no calibre da aorta descendente, dilatagao
do arco aértico, calcificacdo da aorta, dilatacdo da
artéria pulmonar.
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2. Ultrassonografia pode detectar alteragdes na
parede dos vasos envolvidos, como espessamento,
calcificagao e perda da regularidade do vaso, que sao
achados importantes, em especial no paciente jovem.

6.6. Ecocardiograma

Pode detectar dilatacao das cavidades cardiacas,
alteracao da fungao biventricular, dilatagao da raiz da aorta,
comprometimento valvar, principalmente aértico e mitral.
Envolvimento das artérias corondrias, assim como das
artérias pulmonares, também pode ser documentado pela
ecocardiografia®.

6.7. Angiotomografia

Exame de imagem importante para investigacao do
paciente, pois detecta precocemente alteragoes da parede
dos vasos. Pelo exame pode-se avaliar estenoses, oclusoes e
aneurismas da aorta e de seus ramos, das artérias pulmonares
e mesmo das artérias corondrias***’.

Uma limitacao do exame para acompanhamento
da doencga é a alta concentracao de radiagdo a qual o
paciente é exposto.

6.8. Angiorressonancia magnética

Também permite um diagndstico precoce, em virtude de
a detecgao das alteragbes da parede dos vasos ser facilmente
visivel pelo método.

Em relagdo a angiotomografia, tem a vantagem de nao
utilizar radiagao ou contraste iodado, cujos efeitos adversos
incluem a nefrotoxicidade.

6.9. Angiografia

Permanece um importante exame para avaliacao da
aorta e seus ramos. Visualiza bem as alteracoes dos vasos
de médio e pequeno calibre. E essencial se for considerada
a manipulacdo percutanea das lesdes, seja para dilatagao,
seja para colocagao de stent.

Tem a desvantagem de ser método invasivo, usar contraste
iodado e expor o paciente a radiagao.

6.10. Tratamento

2

Corticoide é, frequentemente, a primeira linha de
tratamento objetivando a remissao do processo inflamatério.
Drogas de segunda linha incluem azatioprina, ciclofosfamida
e metotrexato, que podem ser usados se o paciente nao
responder ao tratamento com corticoide.

Hipertensao arterial sistémica ocorre em cerca de
75% dos pacientes, usualmente por estenose das artérias
renais, podendo ser de dificil controle e agravar a terapia
com corticoide.

Insuficiéncia cardiaca pode ocorrer secundéria a
envolvimento valvar ou a hipertensao severa cronica, com
consequente comprometimento miocardico.

Pode ser requerido tratamento cirlirgico nos casos de
estenose arterial severa ou formacgao de aneurismas.

6.11. Prognostico

E altamente varidvel e parece estar na dependéncia do
grau de progressao da doenga e da presenca de complicagoes,
como retinopatia, hipertensao arterial sistémica, insuficiéncia
adrtica e presenga de aneurismas.

7. FEBRE REUMATICA

7.1. Introducao

A febre reumatica (FR) e a cardiopatia reumdtica cronica
(CRC) sao doengas que representam complicagbes nao
supurativas da faringoamigdalite secundaria ao estreptococo
beta-hemolitico do grupo A (EBHGA) de Lancefield.
Ocorrem em individuos geneticamente predispostos, sendo
decorrentes das respostas imunoldgicas inadequadas, tanto
humoral como celular®.

7.2. Epidemiologia

A FR e a CRC representam grave problema de satde
publica, principalmente nos paises em desenvolvimento,
sendo responsaveis por elevados indices de morbimortalidade.
A CRC é considerada pela Organizacao Mundial da
Satde (OMS) a doencga cardiovascular mais comum em
individuos abaixo de 25 anos de idade, a principal causa
de insuficiéncia cardiaca por doenga adquirida e uma das
doengas consideradas negligenciadas no mundo. Estima-se
que cerca de 12 milhées de pessoas sao atingidas, acarretando,
anualmente, cerca de um milhao de cirurgias cardfacas para
a corregao de lesoes valvares*®50.

No Brasil, conforme dados fornecidos pelo Ministério da
Salde, entre 2007 e 2008 foram realizadas 2.110 internagoes
por FR e 1.496 por CRC, na faixa etaria de 5-19 anos, com
238 6bitos (mortalidade de 6,6%)>"2.

7.3. Diagnoéstico

O diagnéstico da FR € clinico e baseia-se nos critérios de
Jones. Esses critérios foram descritos em 1944 %3, modificados
ao longo dos anos (Gltima versao em 1992)°* e considerados o
“padrao-ouro”, pela OMS, para a definigdo do primeiro surto
(Tabela 16). Em 2004, a OMS publicou também os critérios
destinados ao diagnéstico das recorréncias da FR em pacientes
com CRC estabelecida (Tabela 17) "5

* Evidéncia de infeccdo recente por estreptococos
do grupo A (cultura positiva de faringe, teste rapido
de detecgao de antigeno ou titulo de anticorpos
antiestreptocécico elevado ou crescendo (ASLO).

* Excegdo: coreia isolada, de etiologia nao definida
(diagnéstico de febre reumdtica, independemente de
outros achados).

7.4. Critérios maiores

Artrite: Presente em 75% dos casos, apresentando
classicamente um padrao migratério, envolvendo grandes
articulagbes. Apresenta excelente resposta aos anti-inflamatérios
nao esteroides (AINE), com remissao dos sintomas em 48-72 h,
sem deixar sequelas, na maioria dos casos.

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126

11



12

I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

Tabela 16 - Critérios para o diagnéstico do primeiro surto, recorréncia e CRC (OMS, 2004)'

Categorias diagndsticas

Critérios

Primeiro episodio de febre reumatica (FR)

Dois critérios maiores ou um maior e dois menores, mais evidéncia de infecgao
estreptococica anterior

Recorréncia de FR em pacientes sem doenga cardiaca reumatica estabelecida

Dois critérios maiores ou um maior e dois menores, mais evidéncia de infecgao
estreptocacica anterior

Recorréncia de FR em pacientes com doenga cardiaca reumatica estabelecida

Dois critérios menores, mais evidéncia de infecgao estreptocacica anterior

Coreia de Sydenham
Cardite reumatica de inicio insidioso

Nao é exigida a presenca de outra manifestagdo maior ou evidéncia de infecgao
estreptocacica anterior

Lesdes valvares cronicas da CRC:

diagnoéstico inicial de estenose mitral pura ou dupla lesdo mitral e/ou doenga valvar

aortica, com caracteristicas de envolvimento reumatico

Nao ha necessidade de critérios adicionais para o diagnostico de CRC

Tabela 17 - Critérios de Jones modificados (AHA, 1992)

Critérios maiores

Critérios menores

Cardite

Febre

Poliartrite migratoria

Artralgia

Coreia de Sydenham

Provas de atividade inflamatéria (VHS, PCR)

Eritema marginado

PR prolongado — ECG

Nédulo subcutaneo

Coreia de Sydenham: Presente em 5-36% dos casos,
com perfodo de laténcia de varios meses, caracterizada
por movimentos incoordenados e involuntarios de grupos
musculares estriados esqueléticos.

Eritema marginado: Presente em menos de 5% dos casos.
E altamente especifico, consistindo em lesées maculares com
halo hiperemiado e centro opaco concentradas sobretudo
no tronco.

Noédulos subcutaneos: Raros, indolores e altamente
especificos, presentes nas superficies extensoras das
articulagbes e ao longo de tendbes.

Cardite: Manifestagdo mais grave, e a Gnica que pode
deixar sequelas e levar ao 6bito. Pode ocorrer em cerca
de 40-70% dos primeiros surtos. Tende a aparecer em
fase precoce, sendo mais frequentemente diagnosticada
nas primeiras trés semanas da fase aguda. O envolvimento
cardiaco é caracterizado pela pancardite, porém sao as
lesdes valvares as maiores responsaveis pelo quadro clinico

de insuficiéncia cardiaca e progndstico’.

A pericardite esta habitualmente associada a lesao
valvar, sendo diagnosticada pela presenca de atrito
pericardico e/ou derrame pericardico, bulhas abafadas
ou dor precordial. A confirmagdo diagnéstica é feita pelo
eco-Dopplercardiograma.

A miocardite, geralmente, ndo leva a quadro de
insuficiéncia cardiaca. O quadro predominante de IC decorre
da sobrecarga de volume, estando os indices da fungao
sistélica do ventriculo esquerdo preservados nos surtos iniciais.

O envolvimento do endocardio é caracteristico, com
acometimento mais frequente das valvas mitral e adrtica.
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Na fase aguda, predomina a insuficiéncia mitral, seguida
da insuficiéncia adrtica. As estenoses tendem a ocorrer
mais tardiamente®®. A apresentacdo clinica pode variar,
de acordo com o grau de envolvimento cardiaco, desde
cardite subclinica, cujo diagnéstico baseia-se nos achados do
eco-Doppplercardiograma (Tabela 18), cardite leve, moderada
e até cardite grave, com sinais e sintomas de IC descompensada.
Podem ocorrer, também, arritmias cardiacas®>°°.

7.5. Critérios menores

Abrangem caracteristicas clinicas e laboratoriais
inespecificas. Em conjunto com os critérios maiores,

N

adicionado a evidéncia de estreptococcia prévia, auxiliam
no estabelecimento do diagnéstico de FR (Tabelas 16 e 17).

7.6. Envolvimento cardiovascular — exames complementares
e Radiografia do térax, PA e perfil.

e Eletrocardiograma.

*  Eco-Dopplercardiograma (Tabela 18).

7.7. Tratamento da febre reumatica aguda — medidas gerais

Hospitalizagao (lla-C): Varia de acordo com a gravidade
da apresentacao clinica.

Repouso (lla-C): Repouso relativo nas duas semanas
iniciais, nos casos leves, até quatro semanas nos casos
moderados a graves.

Profilaxia primaria (erradicacao do estreptococo):
Tratamento da faringoamigdalite e erradicagao do estreptococo,
indicado na suspeita clinica de FR (Tabela 19).
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Tabela 18 - Critérios ecocardiograficos para o diagndstico de envolvimento reumatico em menores de 20 anos®

Com cardiopatia reumatica crénica (A, B, C ou D)

A) Regurgitacéo mitral patolégica com pelo menos duas caracteristicas morfologicas de CRC na valva mitral

B) Estenose mitral com gradiente médio = 4 mmHg

)
)

C) Regurgitagdo adrtica patolégica com pelo menos duas caracteristicas morfoldgicas de CRC na valva adrtica
)

D) Doenga limitrofe em ambas as valvas

Cardiopatia reumatica cronica limitrofe (A, B ou C)

A) Pelo menos duas caracteristicas morfolégicas de CRC na valva mitral, sem regurgitag@o ou estenose

B) Regurgitag@o mitral patolégica

C) Regurgitacao adrtica patologica

Critérios para regurgitagdo patoldgica: Regurgitagao mitral patologica (deve preencher os 4 critérios)

+ Visto em dois planos

+ Em pelo menos um plano, largura do jato = 2 cm

+ Velocidade > 3 m/s para um envelope completo

+ Jato holossistdlico em pelo menos um envelope

Regurgitagao aértica patolégica (deve preencher os 4 critérios)

+ Visto em dois planos

+ Em pelo menos um plano, largura do jato =1 cm

+ Velocidade > 3 m/s no inicio da diastole

+ Jato holodiastélico em pelo menos um envelope

Tabela 19 - Profilaxia primaria

Medicamento/opgéo

Penicilina G Benzatina

Penicilina V

Amoxicilina

ampicilina

Em casos de alergia:

Estearato de eritromicina

Clindamicina

Aztromicina

7.8. Tratamento da artrite e coreia®®
Cardite:

*  Corticosteroide: prednisona — 1-2 mg/kg/dia (maximo:
80 mg/dia), por 15-21 dias, seguidos de redugao gradual
em 20-25%/semana.

e Aspirina: 75 mg/kg/dia quando iniciar reducao do
corticosteroide (nao obrigatério).
Cardite grave:
Pulsoterapia de metilprednisolona®: [1b/B

B 30 mg/kg/dia em ciclos semanais (mdximo de 1 g
diluidos em SG5%.

Controle da IC: digital, diuréticos, vasodilatadores e,
se necessario, drogas vasoativas.

7.9. Cirurgia

Indicada na presenca de grave regurgitagao valvar com
instabilidade hemodinamica (ruptura de cordas tendineas
ou perfuragao das clspides valvares)*®: classe I/nivel C.

7.10. Monitoracao da resposta terapéutica

Melhora do quadro clinico, normalizacao das
provas inflamatérias (PCR/VHS/a1-glicoproteina
dcida) com monitoracdo a cada 15 dias. Realizacao
de eco-Dopplercardiograma, radiografia de térax e
eletrocardiograma ap6s quatro semanas®°.

7.11. Profilaxia secundaria

Administracdo continua de antibiético ao paciente
com FR prévia ou CRC, prevenindo colonizagdo, nova
faringoamigdalite pelo EBGA e novos surtos com piora do
envolvimento cardiovascular (Tabelas 20 e 21) 5.

8. DOENCA NEUROMUSCULAR

O acometimento cardfaco é bem conhecido nas
distrofias musculares de Duchenne e de Becker, causadas
por mutagoes no gene da distrofina. Pacientes com
distrofia de Duchenne apresentam cardiomiopatia dilatada
ao redor dos 16 anos de idade'*”8, e quase 72% com

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126

13



14

I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

idade < 18 anos apresentam evidéncia de dilatagdo
do ventriculo esquerdo e fracdo de ejegao reduzida®.
A distrofia de Becker geralmente leva a quadro de
insuficiéncia cardiaca mais tardiamente.

Pelo fato de tais pacientes apresentarem restrigoes
a atividade fisica, por vezes os sinais e sintomas de
insuficiéncia cardiaca podem passar despercebidos. Dessa
forma, o diagndstico de insuficiéncia cardiaca deve ser
procurado ativamente.

A radiografia de térax esta indicada na avaliagao inicial
(classe I, nivel C), e a avaliacdo da funcao cardiaca por
ecocardiograma transtordcico ou ressonancia nuclear
magnética é altamente recomendavel (classe I, nivel C)'.
Essa populagao de pacientes deve ser submetida a
ecocardiogramas periédicos, mesmo na auséncia de sintomas
(classe I, nivel C) (Tabela 22).

O eletrocardiograma deve ser realizado, principalmente,
no intuito de afastar outras causas que possam levar a

Tabela 20 - Profilaxia secundaria

Medicamento/opgao

Penicilina G Benzatina

Penicilina V

Em caso de alergia a penicilina:

Sulfadiazina

Em caso de alergia a penicilina e a sulfa:

Eritromicina

Tabela 21 - Duragao da profilaxia secundaria

insuficiéncia cardiaca, mas seus achados sdo geralmente
inespecificos nas doengas neuromusculares.

O nivel sérico de NT-pr6-BNP, apesar de (til como
marcador de insuficiéncia cardiaca aguda, é um marcador
pobre para o diagnéstico de insuficiéncia cardiaca cronica
nos pacientes com distrofias musculares, apresentando
valores elevados, principalmente em casos com severa
disfuncao sistélica®.

O tratamento segue as mesmas diretrizes do tratamento da
miocardiopatia dilatada, sendo em grande parte extrapolado
das diretrizes de adultos. Assim, o uso de furosemida é
recomendado (I B) (Tabela 22).

Ha indicios de que inibidores da enzima conversora da
angiotensina podem estar associados a menor mortalidade
em pacientes com distrofia de Duchenne, principalmente se
a droga for iniciada antes do inicio da disfuncao ventricular
esquerda (l1aB)".

A eficacia do uso de betabloqueadores é controversa,
com dados extrapolados de populagbes adultas, mas mesmo
assim sao recomendados nos casos com disfuncao sistélica
de ventriculo esquerdo (llaB). O uso de espironolactona é
recomendado em adultos, mas nao ha evidéncias de beneficio
em criancas (lla C). Entretanto, o seu uso é recomendado em
casos avancados.

A digoxina é usada mais como preferéncia que como
evidéncia, sendo cada vez menos utilizada atualmente.

9. DOENCAS METABOLICAS

As doencgas metabdlicas sao agrupadas em categorias
segundo o substrato acumulado ou a organela celular

Categoria

Duragao

Nivel de evidéncia

FR sem cardite prévia

Até 21 anos ou 5 anos apos o ultimo surto IC

FR com cardite prévia; insuficiéncia mitral leve

Até 25 anos ou 10 anos apds o Ultimo surto, valendo

' . x ’ . IC
residual ou resolugao da lesdo valvar 0 maior periodo
Les&o valvar residual moderada a severa Até os 40 anos ou por toda a vida IC
Apds cirurgia valvar Por toda a vida IC

Tabela 22 - Doenga neuromuscular

Classe Indicagao

Nivel de evidéncia

Diagnéstico

| Radiografia de térax diagnostica

| Ecocardiograma screening diagndstico

o

Tratamento

| Furosemida

lla Inibidores da enzima conversora

lla Betabloqueadores

lla Espironolactona

O W | m| O

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126



I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

afetada, havendo aproximadamente 40 tipos que causam
miocardiopatia®'-®.

Identificar a causa da miocardiopatia tem influéncia no
tratamento, no aconselhamento genético e no screening
familiar. No entanto, o diagnéstico da miocardiopatia s6 é feito
em um tergo dos casos, sendo que o erro inato responde por
26% das causas identificaveis na hipertréfica, 6,8% na dilatada
e 26% no tipo misto, em estudo do Pediatric Cardiomyopathy
Registry, com 916 criancas. Existem descri¢oes da relagdo da
cardiomiopatia restritiva com erro inato®°°.

E importante observar, para a suspeita diagndstica:
o comprometimento multissistémico, na maioria dos
casos, a idade de manifestagao (principalmente neonatos,
lactentes e criangas menores), o tipo de miocardiopatia
(normalmente, cada tipo de miocardiopatia é associado a
um tipo de erro inato), se o fator desencadeante for infecgao
ou jejum e histéria familiar®-7°.

Dentre os pacientes com erro inato, e subdividindo-os
por miocardiopatia, encontramos: na miocardiopatia
hipertréfica, 50% dos diagnésticos por doenga de Pompe; na
miocardiopatia dilatada, 40% dos diagnésticos por deficiéncia
de carnitina e 40% por defeito do metabolismo mitocondrial
dos acidos graxos; na forma mista/outras, 70% por defeito do
metabolismo mitocondrial dos acidos graxos.

Na Tabela 23, temos as principais doengas que causam erro
inato do metabolismo. Na Tabela 24, temos as orientacoes
para diagndstico”7>. Na Tabela 25, temos orientagoes para o
tratamento. E importante uma equipe multiprofissional, com
neurologista, oftalmologista, gastroenterologista, geneticista e
nutricionista, para a avaliacdo desses pacientes’®76-%,

10. CARDIO-ONCOLOGIA

10.1 Introducao

Os avangos no diagnéstico e tratamento do cancer tém
aumentado as taxas de cura entre criancas e adolescentes.
Em paralelo, observamos aumento na prevaléncia de
complicacdes cardiovasculares — cardiotoxicidade —
decorrentes da terapia quimioterapica (QT) e/ou radioterapica
(RT), contribuindo significativamente com as taxas de
morbidade®'. Varios quimioterapicos apresentam efeitos
cardiovasculares adversos, principalmente as antraciclinas
(doxorrubicina ou adriamicina, daunorrubicina, epirrubicina,
idarrubicina e mitoxantrona), altamente eficazes e usadas no
tratamento de varias neoplasias infantojuvenis (leucemias,
linfomas e tumores sélidos), porém diretamente responsaveis
pela lesdo ao cardiomiécito. Outros agentes sabidamente
cardiotdxicos, como ciclofosfamida, 5-fluorouracil, inibidores
da tirosinoquinase (imatinibe, sunitinibe) e anticorpos
monoclonais (trastuzumabe), entre outros, podem exacerbar
a disfuncao cardiaca, principalmente quando usados em
combinagdo com antraciclicos. Apesar de ndo haver dose
segura, o aumento da dose cumulativa de quimioterapicos
aumenta a probabilidade de cardiotoxicidade. Sdo também
fatores de risco: idade jovem (< 4 anos), sexo feminino,
radioterapia associada (SNC, cervical e mediastinal),
cardiopatias preexistentes, trissomia 21 e fatores genéticos
individuais®'-%.

10.2. Mecanismos de cardiotoxicidade

Os mecanismos de lesao celular ao cardiomiécito sao
diversos, e cada classe de agentes deve ser analisada
individualmente. A maioria dos estudos envolve
as antraciclinas que, por difusdao passiva, ligam-se
ao fon ferro/complexos ferrosos liberando radicais
livres (estresse oxidativo) e promovendo alteragoes
enzimdticas, especialmente na mitocondria (afinidade
com a cardiolipina, com queda na producdo de ATP),
reticulo sarcoplasmatico (dano ao aparelho contratil)
e ntcleo (inibem a replicagdo do DNA pela acdo na
topoisomerase 2p). As lesdes causadas pelos antraciclicos
e ciclofosfamida sao classificadas como tipo | de
cardiotoxicidade: apresentam efeito cumulativo e sao
irreversiveis, resultando em aceleragdo dos processos de
necrose, autofagia e apoptose/morte celular. O tipo I,
resultante dos inibidores da tirosinoquinase e anticorpos
monoclonais, apresenta comportamento transitério, sem
lesao celular definitiva, com recuperagao funcional®®*.

10.3. Manifestacgoes clinicas

Podem ocorrer na semana de infusdao da QT (aguda),
mais rara, dentro do primeiro ano apés o término
do tratamento (precoce) ou apés o primeiro ano do
tratamento (tardia)®.

Comparando-se a populagao geral, os sobreviventes
apresentam mortalidade oito vezes maior, tendo como
principais manifestagdes: insuficiéncia cardiaca (IC,
15 vezes), isquemia miocardica (10 vezes), acidentes
tromboembdlicos (nove vezes), alteracbes valvares,
arritmias (QTc prolongado é achado frequente), HAS e
pericardite, as quais podem manifestar-se até 45 anos
apds o tratamento. Apresentam-se de forma subclinica,
com queda progressiva da massa ventricular, afinamento
parietal, aumento da pés-carga e déficit contratil do VE,
evoluindo para a forma dilatada e, posteriormente, pela
fibrose, para a forma restritiva. As manifestagdes clinicas
de cardiotoxicidade refletem lesdo miocardica instalada
e requerem inicio de tratamento rapido, evitando a
progressao da lesao e o risco de 6bito®"83:8>,

10.4. Diagnostico
O diagnéstico clinico frequentemente é inaparente.

Biomarcadores (troponinas T/I, BNP/NT-pr6-BNP, HSPCR)
detectam precocemente lesao e disfungao® %’ (Tabela 26).

O ecocardiograma é o método de imagem usado para
monitoramento de cardiotoxicidade (Tabela 27). Analisa
a fungdo sistélica global e segmentar do VE, valvas e
pericardio. A fragdo de ejecdo (FEVE) é pardmetro de
grande importancia, tanto pelos métodos Simpson, como
Teichholz ou 3D. A anélise da funcao diastélica e da
deformidade miocardica (strain) pelo speckle tracking tem
demonstrado maior sensibilidade na detecgao de lesdes
prévias a queda da FEVE. Eletrocardiografia, Holter, MAPA,
RNM, ergoexpirometria e radiois6topos sdo métodos
complementares®-?°. Antraciclicos sao contraindicados se
FEVE < 50%; a biépsia endomiocdrdica apresenta nivel
de recomendacao II/B.
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Tabela 23 - Caracteristicas das principais doengas metabélicas que causam miocardiopatia

Doenga metabdlica

Alteragdes sistémicas

Alteragées cardiacas

Desordem do metabolismo de acidos graxos

1.1- Desordem de oxidagao dos acidos graxos
(alteragéo enziméatica mitocondrial: VLCAD, LCHAD
ou do transporte de carnitina)

Periodo neonatal. Severidade variavel de hepatopatia
e fraqueza muscular. Hipoglicemia, hiperamonemia,
acidos organicos na urina com aciduria dicarboxilica

MD ou MH, arritmias, mialgia. Normalmente no
periodo neonatal

1.2- Deficiéncia primaria de carnitina

Inicio 1-7 anos com hipotonia, fraqueza muscular.
CPK elevada, hipoglicemia, carnitina total baixa e
acilcarnitina normal

MD, MH, arritmias, MS

2.1- Desordem do DNA mitocondrial e da

cadeia respiratoria (se alteragéo do DNA nuclear:
autossdmica recessiva ou dominante; se alteragéo do
DNA mitocondrial: heranga materna)

Inicio: lactente e criangas menores. Anormalidades
neurolégicas (AVC, convulsdes, encefalopatia),
miopatia (fraqueza muscular proximal), alteragdes
oculares ( retinite pigmentar, catarata, ptose), surdez.
CPK elevada, transaminases elevadas, acidose
metabolica e lactato elevado

MH simétrica, MD (normalmente progresséo da
hipertrofia preexistente), MNC ou MR, defeitos do
sistema de condugao, arritmias, WPW, MS. Alteragéo
cardiaca isolada ou multissistémica

2.3- Sindrome de Barth-(deficiéncia de cardiolipina:
desordem ligada ao X)

Sexo masculino, neutropenia, infecgdes de repetigao,
baixo crescimento, fraqueza muscular, usualmente
fung&o cognitiva normal. Colesterol baixo, aciddria

metilglutacénica

Fibroelastose endocardica, miocardio ndo
compactado, arritmia

2.4- Sindrome de Sengers

Miopatia mitocondrial, catarata congénita e acidose latica

Miocardiopatia hipertréfica

Doenca de estoque lisossomal

1- Doengas de estoque de glicogénio

1.1- Doenga de Pompe: glicogenose tipo lla
(deficiéncia de alfaglicosidase acida: autossémica
recessiva)

Forma infantil: inicio até 2 meses, com insuficiéncia
respiratdria, baixo ganho de peso, hipotonia,
macroglossia. CPK elevada Forma infantil ndo
classica: inicio primeiro ano, fraqueza muscular,
com atraso motor, problemas respiratérios. CPK
elevada, transaminases elevadas, tetrassacarideo
urinario elevado

Infantil: MH severa esquerda e direita, ICC, MS, morte
no 1.°ano de vida. ECG PR curto e QRS com alta
voltagem.

Infantil ndo cléssica: envolvimento cardiaco leve

1.2- Doenca de Danon: glicogenose tipo Ilb
(deficiéncia de LAMP2: ligada ao X)

Inicio na adolescéncia, no sexo masculino. Pode haver
retardo mental e fraqueza muscular. CPK elevada,
transaminases elevadas

MH, evolui com doenga do sistema de condugéo e
disfungao sistélica, WPW. Em homens morte entre
2:2-3.2década
Pode ter variante cardiaca isolada, com inicio mais
tardio. Mulher: inicio atrasado e mais leve.

1.3- Glicogenose tipo llla (alteragdo gene AGL:
autossdmica recessiva)

Inicio lactente. Forma hepatica predominante:
hepatomegalia. Hipoglicemia, hipertrigliceridemia,
transaminases e CPK elevada. Auséncia de acidose
latica. Miopatia na 3.*4.2 década

Na infancia: MH, maioria assintomatico.

1.4- Glicogenose tipo IV (deficiéncia GBE:
autossémica recessiva)

1- Forma neuromuscular congénita: hipotonia e morte
do lactente
2- Subtipo hepético classico progressivo: lactente com
cirrose progressiva, hipotonia

1- Forma neuromuscular congénita MD
2- Subtipo hepatico progressivo: MD

2- Glicoesfingolipidose Doenga de Fabry (deficiéncia
de alfagalactosidase A, doenca ligada ao X)

Na 1.2 década com acroparestesia, dor, hiporidrose,
intolerancia ao calor, crises febris, angioqueratoma.
2.2 década: proteinria, alteragdes neurolégicas
(alteragao auditiva, vestibular, disfung@o autondmica)

Envolvimento cardiaco na adolescéncia mas néo é
detectado até 3.%4.2 década. MH esquerda e direita,
doenca sistema de condugéo, arritmia, PR curto,
diminui¢ao da reserva coronariana, valvas distorcidas.
Estagio final pode ter disfungéo sistdlica
Pode ter variante cardiaca isolada. Mulher: inicio
atrasado e mais leve

3- Mucopolissacaridose tipos IH, IS, II, lIl, IV, VI,
VII, IX (defeitos enzimaticos da degradagéo dos
glicosaminoglicanos, todas autossomica recessiva
com excegao de Il)

Facies tipica, dificuldade respiratdria,
hepatoesplenomegalia, retardo de crescimento e
mental , deformidade articular, opacidade corneana,
prejuizo da audigao

Doenga valvar com estenose ou insuficiéncia
(principalmente adrtica e mitral) dos grandes
vasos, anormalidades de condugéo, ocluséo
coronariana, MH com infiltragdo endomiocardica ou
MD (menos frequente)

AVC: acidente vascular cerebral; LCHAD: deficiéncia de 3-hidroxiacil-CoA desidrogenase de cadeia muito longa; MD: miocardiopatia dilatada; MH: miocardiopatia
hipertrofica; MNC: miocérdio ndo compactado; MR: miocardiopatia restritiva; MS: morte subita; VLCAD: deficiéncia de acil-CoA desidrogenase de cadeia muito longa;

WPW: Wolf Parkinson White .
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Tabela 24 - Orientagoes para avaliagao na suspeita de doencas metabélicas

Classe de recomendagao Indicagdes Nivel de evidéncia
| Triagem inicial: funcao renal, fungao hepatica, glicemia de jejum, gasometria venosa, Na, K, Cl, c
célculo de anion gap, aménia, CPK, lactato, urina simples (glicose e cetonas)
Se alteragdo nos exames anteriores ou evidéncia de doenga multissistémica: triagem em papel-filtro
ou dosagem sanguinea de carnitina total, livre e acilcarnitina; cromatografia de aminoécidos no C
sangue; acidos organicos na urina
| Se suspeita de doenga de Pompe: dosagem plasmatica da enzima alfaglicosidase acida B
| Se suspeita de doenga de Danon: andlise sanguinea genética para mutagao no gene LAMP2 B
| Se suspeita de doenca de Fabry: dosagem plasmatica da enzima alfagalactosidase. Analise B
sanguinea genética para a enzima em mulheres
Se suspeita de glicogenose tipo llla: teste de glicemia de jejum pés-glucagon e anélise sanguinea B
para gene AGL
Se suspeita de glicogenose tipo IV: presenca de acimulo de glicogénio anormal no musculo ou
figado; analise da enzima no musculo, figado ou fibroblasto; anélise sanguinea genética para a B
enzima
| Se suspeita de doenca de Barth: analise sanguinea para mutagao genética do gene taffazin B
| Se suspeita de mucopolissacaridose: pesquisa de oligossacarideos e mucopolissacarideos na urina B
Na suspeita de doengas com defeito de oxidagdo dos acidos graxos ou nas doengas com defeito no
transporte da carnitina: avaliagdo do defeito enzimatico em bidpsia de musculo ou figado ou cultura B
de fibroblasto
Se suspeita de doenga mitocondrial: bidpsia muscular, exames histopatolégico e histoquimico,
microscopia eletronica e atividade enzimatica mitocondrial; exame sanguineo com analise genética B

para as principais mutagdes mitocondriais

Tabela 25 - Tratamento das principais doengas metabdlicas

Classe de recomendagao

Indicagdes

Nivel de evidéncia

Se hipoglicemia e acidose: glicose 10% endovenosa. Evitar jejum prolongado, alimentagéo a cada 3 h
ou uso de dieta enteral continua a noite

Terapia de reposicéo enzimatica na doenga de Pompe e mucopolissacaridose na doenca de Fabry

Suplementagao de levocarnitina ( dose 50-400 mg/kg/dia 8/8 h) na deficiéncia primaria de carnitina

Transplante cardiaco na doenga de Danon e na doenga mitocondrial sem envolvimento
multissistémico

Ingesta de carboidratos diminuida, aumento da ingesta de lipideos e com alto teor de proteina e
substrato energético, com corpos cetdnicos sintéticos na glicogenose tipo Il

Tabela 26 - Monitoramento por meio de biomarcadores®¢’

Classe

Indicagao Nivel de evidéncia

IIA

Dosagem precoce de troponinas (0 h, 24 h, 72 h apés
cada ciclo) e BNP (ou NT-pr6-BNP) para pacientes
de alto risco para cardiotoxicidade

IIA

Dosagem tardia de troponinas e BNP
(ou NT-pr6-BNP), 1 més apos o ciclo

1B

Dosagem de peptideos natriuréticos para seguimento
ambulatorial de cardiotoxicidade
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ATabela 28 mostra as recomendagbes para monitoramento
ecocardiogréfico.

10.5. Prevencao

Considerar limitacao da dose cumulativa de antraciclicos,
apesar de < 300 mg/m? mostrar-se em lesdes subclinicas
a longo prazo. Velocidade de infusdo prolongada X bolus
nao exerce efeito cardioprotetor. Antraciclinas lipossomais
parecem mais seguras; porém, mais estudos na populagao
pediatrica fazem-se necessarios®'.

Revisdes sistemdticas envolvendo criancas e adultos
mostraram que o dexrazoxane foi o Ginico agente cardioprotetor
contra os efeitos toxicos dos antraciclicos. Quelante do fon
ferro, inibe a formacao dos radicais livres. Sua administracao
prévia ao antraciclico é segura e previne cardiotoxicidade a
curto e longo prazos, nao interferindo na eficacia antitumoral
ou no surgimento de segunda neoplasia: 11A; NE: A

Administracao precoce de IECA (captopril, enalapril) e/ou
de betabloqueador (carvedilol) tem sido sugerida em adultos;
ha necessidade de estudos pediatricos®'®.

10.6. Tratamento

A identificagao precoce de cardiotoxicidade permite
modificagdes no esquema quimioterdpico. A tolerdncia

Tabela 27 - Critérios ecocardiograficos de cardiotoxidade®®

individual a QT estd relacionada a disfuncdo subclinica.
Quando ha queda na FEVE, a habilidade de compensagao
funcional ja foi superada®®. As manifestagoes agudas devem
receber medidas semelhantes ao tratamento geral para
insuficiéncia cardiaca. O objetivo do tratamento é prevenir o
remodelamento miocardico. Drogas que atuam na pré-carga
(diuréticos) e pods-carga (IECA, BRA) sao bem-vindas, apesar
dos efeitos temporarios a longo prazo.

O carvedilol mostrou mehora da FEVE em curto
prazo, provavelmente devido a reversao do processo de
remodelamento; estudos mais robustos sdo necessarios na
populagao pediatrica.

A reposicao do hormoénio do crescimento (GH) parece
influenciar positivamente na reversao da perda de massa
ventricular em pacientes submetidos a irradiacao do SNC®.

Nos casos refratarios, assisténcia ventricular mecanica deve
ser considerada, inclusive como ponte para o transplante
cardiaco, alternativa de dltima linha com resultados
semelhantes aos da populagao geral, mesmo antes dos cinco
anos de cura.

Acompanhamento continuo com aconselhamento
de hébitos de vida saudéaveis é recomendado devido
ao alto risco de aterosclerose precoce, HAS e sindrome

metabdlica®’®3,

Grau I: Queda assintomatica da FEVE 10-20% do basal

Grau II: Queda assintomética da FEVE < 20% ou < 55%

Grau llI: IC sintomética

Tabela 28 - Recomendagdes gerais para monitoramento ecocardiografico da FEVE em pacientes tratados com antraciclinas

Dose cumulativa

(mgim?) Durante o tratamento sem FRP 1 ou + FRP Apos o tratamento sem FRP1 ou + FRP CR NE
Basal Sim Sim | A
A critério clinico 1 més apds o tratamento
<200 . Depois, avaliar 1, 2 € 5 anos ou IIA B
A cada 2-3 ciclos PR
individualizar o caso
1, 6,12 meses apos o tratamento.
>200a <300 A critério clmlco Depois, a cad_a 2 anos caso sintomatico, A B
A cada 2-3 ciclos Depois, anualmente ou
antes, caso assintomatico
A critério .
clinico ou caso 1, 6,12 meses apos o tratamento.
300-450 . ” Depois, anualmente ou a cada 6 meses ou | A
sintomatico } "
. antes, caso sintomatico.
Acada 2 ciclos
Recomendado a cada 2 ciclos, na 1 més anos o tratamento
> 450 metade do tratamento P ) A

ou antes, caso sintomatico

Depois, a cada 6 meses ou antes, caso sintomatico

CR: classe de recomendagdo; FEVE: fragdo de eje¢ao ventricular esquerda; FRP: fatores de risco preexistentes; NE: nivel de evidéncia;

Adaptada das referéncias 84-87.
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11. QUADRO CLINICO DA IC

A maioria das IC em pacientes pediatricos é descrita da
seguinte maneira':

a) IC de alto débito (Figura 1):

*  Aumento excessivo da carga de volume.

e hipertréfica), doengas adquiridas do miocardio
(miocardite aguda, cardiotoxicidade relacionada as
drogas antineopldsicas, taquicardiomiopatias, doencas
metabdlicas e sistémicas), isquemia (origem anémala
de corondria esquerda).

Uma observacao importante é que o coragao do

*  Camaras cardiacas afetadas dilatadas. recém-nascido possui menos reserva diastlica em relacao
* Pressdo de enchimento ventricular (pressao diastdlica ao coragao do adulto e tem menos resposta as variagoes de
final ventricular — PD2) aumentada. condigoes, ambos fatores limitantes a sua adaptabilidade.

* A contratilidade miocérdica pode estar normal.
* Afragdo de ejegao pode estar aumentada.

* Exemplo: grande defeito ventricular septal, grave
regurgitacao da valva atrioventricular.

Frequentemente, é diagnosticada pelo pediatra. Surge
no periodo de transicao da circulacao fetal para a neonatal.

b) IC de baixo débito2:
*  Condigbes que afetam a perfusao sistémica.
¢ Pressao de enchimento ventricular elevada.

*  Diminuicao da contratilidade ventricular

—_

* Exemplo: obstrugao de via de saida do VE (estenose
aodrtica e coartagao de aorta criticas, sindrome da
hipoplasia do VE), doengas primarias e/ou genéticas

MEF A

N

FASE AGUDA:
Aumento da frequéncia cardiaca.
Aumento da contratilidade miocardica.
Vasoconstrigao periférica seletiva.
Retencao de sal e fluidos.

Manutengao da pressao arterial sistémica.

FASE CRONICA:
Sinais de congestao venosa sistémica e pulmonar.

Baixo débito cardiaco e choque.

A Tabela 29 descreve os sintomas da IC conforme a

do miocérdio (cardiomiopatias dilatada, restritiva fisiopatologia e a Figura 2 mostra a evolugao clinica.

7 fluxo pulmonar

> permeabilidade vascular pulmonar neonatal

l

TAQUIPNEIA

l

EDEMA PULMONAR

l

7T trabalho ventricular

T gasto energético

Interrupcéo frequente das mamadas

Baixo ganho pondero estatural

Figura 1 - Fluxograma da IC de alto débito.
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Tabela 29 - Sintomas da IC divididos pela causa fisiopatolégica principal’

Congestdo venosa sistémica

Congestdo venosa pulmonar

Hepatomegalia

Dispneia de esforgo

Ingurgitamento jugular

Taquipneia ou taquidispneia

Edema

Pausas as mamadas

Ganho rapido de peso

Ortopneia (maior conforto no colo)

Ascite

Tosse, roncos, sibilos, broncoespasmo

Terceira bulha (VD)

Terceira bulha (VE)

Edema de membros inferiores

Gemido expiratorio

Edema palpebral

Crepitacdes teleinspiratérias

Anasarca

Edema agudo de pulméo

Acéo adrenérgica

Baixo débito e choque

Irritabilidade, agitagao

Apatia e fadiga

Distdrbios do sono

Extremidades frias

Taquicardia

Cianose periférica

Baixo ganho de peso

Pulsos finos ou fracos

Palidez cutanea

Enchimento capilar lento

Sudorese fria e cefalica

Hipotensao

Pele tmida e fria

Pressdo convergente

Nervosismo, ansiedade

Oliguria

Palpitacbes

Precérdio hipoativo

NORMAL

Sem sintomas. Capacidade normal ao exercicio.
Fungéo ventricular normal

DISFUNGAO DE VE ASSINTOMATICO

Sem sintomas. Capacidade normal ao exercicio. Fungao
ventricular diminuida

ICC COMPENSADA

Sem sintomas. Capacidade ao exercicio diminuida. Fungao ventricular

diminuida

bem diminuida

ICC DESCOMPENSADA

Sintomas de ICC. Capacidade ao exercicio bem diminuida. Fungao ventricular

ICC REFRATARIA

Sintomas nao responsivos ao tratamento clinico

Figura 2 - Evolugéo clinica.

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126




I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

12. TUMORES INTRACARDIACOS

Os tumores primarios intracardiacos sao extremamente raros
em criangas, com incidéncia aproximada de 0,0017-0,0027%
da populagao infantil. Sdo mais frequentes no primeiro ano
de vida e, em sua maioria, benignos. O rabdomioma é o
tipo histolégico mais encontrado em criangas, geralmente
relacionado a esclerose tuberosa, enquanto nos adultos
predominam os mixomas (Tabela 30). Sarcomas e outras
neoplasias malignas sao também descritas (Tabela 31), mas

predominam em criancas maiores de 10 anos”'->.

O quadro clinico é variavel. Cerca de 12% dos casos sao
assintomaticos. Morte neonatal, cardiomegalia, insuficiéncia
cardiaca congestiva, arritmias ou morte sibita sdo sintomas
comuns. A sintomatologia depende do tamanho, do nimero
de tumores e da localizagao. As lesdes variam de milimetros
a centimetros, de aspecto circunscrito, mas nao encapsulado.
Podem crescer rapidamente, geralmente em diregao aos
ventriculos, causando obstrucdo das camaras cardiacas.
A Tabela 32 mostra os sinais e sintomas mais frequentes®’.

O diagndstico é confirmado por métodos de imagem.
O ecocardiograma € altamente especifico e sensivel na deteccao
desses tumores. A radiografia simples do térax, a RNM e a TC
também sdo (teis. Para o planejamento terapéutico, a ressonancia
magnética do coracdo é o exame mais indicado, pois permite
uma precisa avaliagao da lesdo. Os rabdomiomas acometem os
ventriculos e sao geralmente miiltiplos. Os fibromas acometem
mais o septo interventricular e apresentam calcificagdes em seu
interior. Os mixomas sao pedunculados, acometem mais o atrio
esquerdo e podem estar associados a manchas pigmentadas na
pele e distarbios endocrinolégicos. Os teratomas sdo cisticos e
podem conter estruturas calcificadas.

A opgao terapéutica depende dos sintomas. Os pacientes
portadores de rabdomiomas assintomdticos podem ser
mantidos em observacdo e, na maioria dos casos, ocorre

Cerca de metade dos pacientes ndo operados apresenta
regressao parcial ou completa espontanea. A sobrevida livre de
tumor em 10 anos € de 91% + 8,7%, com 85% dos casos com
boa fungao cardiaca e 100% de ritmo sinusal. Pacientes que se
apresentem com grandes massas compressivas ou infiltrando o
coragao geralmente ndo sao passiveis de ressecgao completa.
Nesses casos, medidas de restauracao da fungao cardiaca sdo
imprescindiveis, sendo o objetivo principal do tratamento.

Os tumores malignos sao tratados com quimioterapia e
radioterapia, mas tém prognéstico muito ruim, com sobrevida
de 47 = 67 meses.

ATabela 33 resume a abordagem terapéutica recomendada.

Tabela 31 - Principais tipos de neoplasias malignas cardiacas em
criangas, de acordo com Davis e cols.*

Neoplasia N
Sarcomas 10
Teratomas 3
Linfoma n&o Hodgkin 3
Linfoma Hodgkin 2
Tumor de células germinativas 2

Hemangioendotelioma, PNET,
mesotelioma

Total 25

Tabela 32 - Principais sinais e sintomas apresentados por pacientes
com tumores intracardiacos

regressao espontanea. Arritmia intratavel, obstrugdo ao fluxo Sinallsintoma %
sanguineo e fendbmenos embdlicos sao indicagoes cirdrgicas. Sopro %
Desconforto respiratorio 17
o Lo i Incidental 20

Tabela 30 - Principais tipos de tumores primarios cardiacos -
conforme a faixa etaria Convulsdo 12
Arritmia 8,8
Rabdomiomas Fibromas Teratomas Mixomas Combinagéo 8,8
Criangas 40-60% 14-50% <10% 5-8% Cianose 3
Adultos 60% Dor 3

Tabela 33 - Abordagem terapéutica dos tumores primarios intracardiacos, graus de recomendagao e niveis de evidéncia

Benignos Malignos Grau de recomendagao Niveis de evidéncia
Controle de sintomas Sim Sim | C
Observagao 60-100% Nao I C
Ressecgao é;i?rg:igg:ﬁizzgo Obrigatoria/curativa? | C
Quimioterapia Nao Sim |
Radioterapia Néo Sim |
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B. ABORDAGEM DIAGNOSTICA

1. METODOS GRAFICOS

Os principais métodos graficos envolvidos no diagnéstico
da IC sao apresentados na Tabela 34 '.

2. MARCADORES IC

O peptideo natriurético cerebral (BNP) e o fragmento
aminoterminal de seu precursor NT-pr6-BNP sao produzidos
pelos ventriculos em resposta a sobrecarga de volume, pressao
e tensdo na parede ventricular.

Atualmente, o BNP tem sido reconhecido como
biomarcador valioso para a insuficiéncia cardiaca (ICC)
em adultos. As concentracdes plasmaticas de BNP estao
elevadas em pacientes com ICC e podem distinguir causas
cardiacas de nado cardiacas de dispneia, correlacionar
com a progressao e a severidade dos sintomas de ICC e
predizer mortalidade e readmissao hospitalar®®. A dosagem
de BNP adicionada ao exame fisico aumentou a acurdcia
diagnostica®.

Quanto a aplicagdo clinica do BNP na populagao
pediatrica, destaca-se a diferenciacao de doenga
pulmonar e cardfaca diante de um quadro de desconforto
respiratério, principalmente nas unidades de atendimento
de emergéncia'*®. Ha também interesse com relacao ao seu
nivel sérico e a previsao de descompensacao em criancas
sabidamente cardiopatas'®.

Tan e cols.'"' realizaram estudo retrospectivo em pacientes
admitidos em unidade de terapia intensiva (UTI) com ICC
descompensada e concluiram que BNP > 760 pg/ml era
fortemente preditivo de readmissao em UTI e 6bito.

No cenario das cardiopatias congénitas, revisao sistematica
recentemente publicada demonstrou niveis de BNP elevados
em pacientes com tetralogia de Fallot operados (associagao
com dilatagao ventricular direita e grau de insuficiéncia valvar
pulmonar) e em pacientes com ventriculo direito sistémico
(portadores de disfungao desse ventriculo)'*.

Tabela 34 - Métodos graficos na IC'

Método Classe Nivel de evidéncia
Eletrocardiograma I C
Holter I C
Teste de esforgo lla C

Tabela 35 - Biomarcadores em ICC pediatrica

Alguns pequenos estudos em pacientes univentriculares
demonstraram niveis de BNP elevados nos que aguardavam
a cirurgia de Fontan ou quando eram sintomaticos, apesar
de terem sido submetidos a todos os estagios cirdirgicos
paliativos propostos'®.

Entretanto, para elucidarmos o valor prognéstico do BNP
no cenario das cardiopatias congénitas, sao necessarios
estudos prospectivos detalhadamente delineados e com maior
ndmero de pacientes'*'%.

Em neonatos, o BNP pode ser marcador de canal arterial
patente com importante repercussao hemodinamica e de
persisténcia de hipertensao pulmonar do recém-nascido”'%.

Em criangas com diagnéstico de cardiomiopatia dilatada,
ha sugestdo de correlagdo entre niveis de BNP > 300 pg/ml e
maior indice de hospitalizacao e alistamento para transplante
cardiaco, conforme estudo de coorte prospectivo em
pacientes portadores de ICC cronica devida a cardiomiopatia
dilatada e disfuncao sistélica ventricular'®.

Dados da literatura também mostraram associacao de altos
niveis de BNP com parametros ecocardiogréficos de gravidade
da cardiomiopatia hipertréfica’®. O BNP também pode ser
ferramenta (til no diagnéstico diferencial entre cardiomiopatia
restritiva (niveis séricos mais altos) e pericardite constritiva'®.

Pacientes oncolégicos submetidos a tratamento com
antraciclinas podem desenvolver cardiomiopatias (mais
comumente, dilatada) e apresentar BNP e NT-pr6-BNP
elevados nos casos de disfungao ventricular e/ou alteragao de
demais pardmetros ecocardiograficos por cardiotoxicidade.
Entretanto, a utilizacdo desses marcadores na populagao
pedidtrica para identificagao precoce de disfungao ventricular
subclinica relacionada a cardiotoxicidade ainda encontra-se
restrita aos protocolos' 796100104,

O uso de dosagens seriadas de BNP e pr6-BNP em
criangas para monitorar o status da ICC e guiar a terapéutica
pode representar uma promessa futura. Porém, ndo ha
evidéncias a favor ou contra a “terapia guiada por BNP” para
recomendacao formal rotineira’.

2.1. Troponinas cardiacas

A especificidade das troponinas para a ICC em criangas é
limitada, principalmente em neonatos, nos quais a faixa de
normalidade é extremamente variavel.

A troponina | pode estar elevada em cardiomiopatias,
mas nao ha niveis preditores de morbidade e mortalidade.
Os niveis de troponina T normalmente sao elevados na ICC,
em consequéncia do quadro de miocardite aguda’.

A Tabela 35 descreve os principais biomarcadores e
recomendacoes.

Classe Indicagao Nivel de evidéncia
lla Niveis séricos de BNP ou NT-pré-BNP s&o Uteis na diferenciagdo da ICC e demais doengas respiratérias e ndo cardiacas na populagao infantil B
lla Niveis séricos de BNP ou NT-pro-BNP deveriam ser usados como testes confirmatdrios na avaliagdo da ICC aguda na populag&o infantil B

Fonte: Canadian Cardiovascular Society Guidelines 2013."
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3. TRIAGEM CITOGENOMICA PARA
CARDIOPATIAS CONGENITAS ASSOCIADAS
A SINDROMES

Recomendacao: classe I, nivel de evidéncia B.

A investigagao do DNA utilizando métodos citogendmicos,
como a FISH (hibridagao in situ por fluorescéncia), a MLPA
(multiplex ligation-dependent probe amplification) e a
triagem gendmica por arrays (DNA analysis BeadChips)
permitiu estudar mais detalhadamente as bases moleculares
das malformacoes cardiacas resultantes de microdelegoes,
microduplicagoes e de outras variagdes estruturais do
material genético. A aplicagao desses novos métodos para
a investigacdo da etiologia e detecgao precoce dessas
anormalidades tornou-se imprescindivel e pode melhorar
o reconhecimento clinico, a conducdo do tratamento, bem
como o controle e a vigilancia das cardiopatias congénitas'®.

3.1. Malformacées cardiacas congénitas

As cardiopatias podem ser agrupadas em seis classes, de
acordo com o mecanismo do desenvolvimento cardiaco
alterado'®, sendo elas: defeitos de dobramento, defeitos
de matriz extracelular (defeito de septacao do canal

atrioventricular), defeito de crescimento do tecido-alvo
(anomalias de retorno nas veias pulmonares levando ao
crescimento do &trio), morte celular programada, fluxo
sanguineo alterado levando a hipoplasia de camaras, e
defeitos de migracao do tecido ectomesenquimal (células da
crista neural). Esta dltima classe pode ainda ser subdividida
em anomalias conotruncais, posicao anormal do coxim
conotruncal e defeitos dos arcos faringeos. As malformagoes
conotruncais, que sdo as alteragoes cardiovasculares que
envolvem o sistema de arcos aérticos ou o polo arterial do
coragao, comprometem o desenvolvimento das vias de saida
do coragdo e sao responsaveis por cerca de 50% dos defeitos
cardiacos congénitos em recém-nascidos'*%.

A Tabela 36 descreve as principais cardiopatias detectadas
pelo MLPA e arrays.

3.2. Sindromes genéticas associadas a cardiopatias
congénitas

O ndmero de sindromes genéticas com envolvimento
cardfaco é maior do que 1.300"”". Dentre elas, a sindrome de
Down, e sindromes genéticas mais raras, como as sindromes
da delegdo de 1p36, também chamada de monossomia
1p36, a sindrome de Jacobsen, caracterizada pela delecao
parcial do brago longo do cromossomo 11, e a sindrome de
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Figura 3 - A) FISH em metafase mostrando a dele¢do 22q11. B) Resultado de array (HumanCytoSNP-12, lllumina) em paciente portador da sindrome da dele¢éo 22q.
C) MLPA com diferentes kits mostrando alteragbes no nimero de copias génicas (CNVs) em pacientes portadores de cardiopatia congénita: (a) dele¢do em 8p23.1
abrangendo os genes MSRA, GATA4, PPP1R3B; (b) delegdo dos genes TNFRSF4 e TNFRSF18 na sindrome 1p36 .
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Tabela 36 - Numero de copias génicas (CNVs) alteradas em portadores de cardiopatias detectadas por MLPA e arrays

CNVs

GENES

del 1p36 + dup 1p36 de novo

TNFRSF4

del 2p16.1 de novo

ATG4B, GNB2L1

dup 3p + del 22q de novo

CHL1, RABL2B

del 4p16.6 de novo

PIGG

del 4p35 + dup 8p23 de novo

PIGG, FBX025

del 4g35.2 + dup 5935 de novo

FRG1, TRIML2, GNB2L1

del 7q11 de novo

CYLN2a, CYLN2b, STX1A, ELN, LIMK1, FZD9

del 7q11 + del 16p de novo

CYLN2a, CYLN2b, STX1A, ELN, LIMK1, FZD9, POLR3K

dup 7p21.3 de novo

TWIST, TWISTNB, ADAP1, UNC84A

dup 7p36.3 de novo FZD9

del 8p23 de novo FBX025, GATA4, MSRA, PPP1R3B
dup 8p23.3 de novo FBX025
22Iﬁ9p34+dup18q+dup 22911 DOCKS, CTDP1

del 10p12.3 de novo NEBL

del 1113 de novo BETIL

del 1124 de novo SORL1

dup 15q11.2 de novo MKRN3

del 16p11.3 de novo GAS8

dup 17p11 de novo TNFRSF13B

del 19p13.3 CDC34

dup 20q13.3 OPRL1

del 22911 (typical) de novo CDC45L, RTDR1, LZTR1, SMARCB1, SNAP29, RAB36, IL17RA, HIRA, TBX1
del 22q11 (atypical) mat* SNAP29

del 22q11.2 (atypical) de novo

SNAP29, LZTR1

del 22q11.2 (atypical) de novo

ARVCF, CDC45L, CLDNS, CLTCL1

dup 22911 de novo

DGCR8, ZNF74, GP1BB, RAB361, KLHL22

dup 22911 pat*

HIC2, ARVCF, SNAP29, CDC45L, CLDN5

dup 22913 de novo

CLTCL1, SHANK3, ACR1, RABL2B

Potocki-Lupski, originada de uma duplicagao em 17p11.2,
associadas a malformagoes cardiacas graves.

Outras sindromes, nem sempre detectadas na triagem
da rotina clinica, sao as sindromes de Noonan'®'1% e de
Turner.'2 As sindromes de Marfan e de Loeys-Dietz
possuem patogénese ainda indefinida'*"".

A sindrome da delecao de 22q11.2, também conhecida
como sindrome de DiGeorge ou velocardiofacial, tem sua
incidéncia estimada em 1:4.000 nascidos vivos. As cardiopatias
congénitas ocorrem em aproximadamente 75% dos individuos
com delegdo 22q11.2 e sdo a segunda causa mais comum de
atraso no desenvolvimento e cardiopatia congénita, depois da
sindrome de Down. Como uma variedade de defeitos do tipo
conotruncal, é comum na sindrome da delecao de 22q11.2.
Estenose pulmonar, comunicagdo interatrial, sindrome
heterotéxica e sindrome de hipoplasia do coracao esquerdo
também foram relatadas em portadores da delecao 22q'"2.
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Asindrome de Williams-Beuren também é considerada uma
doenca gendmica, e é causada pela microdelegao de genes na
regido 7q11.23. Sua prevaléncia estd estimada em 1-10.000
nascidos vivos. A delegdo da regiao q11.23 no brago longo do
cromossomo 7 leva a haploinsuficiéncia de aproximadamente
28 genes, incluindo o gene da elastina (ELN). O defeito cardiaco
classico nessa sindrome é a estenose aértica supravalvar.
Na sindrome de Williams-Beuren, a haploinsuficiéncia do gene
ELN tem sido associada a variabilidade dos defeitos cardiacos
apresentados pelos portadores''* "',

Novas diretrizes recomendam que todas as criangas que
apresentem interrupgao do arco adrtico do tipo B, tetralogia
de Fallot com vélvula pulmonar ausente, anomalias do arco da
aorta (incluindo arco adrtico a direita), anomalias das artérias
pulmonares, comunicacao interventricular perimembranosa e
anomalias do arco adrtico associados, e criangas portadoras
de anomalias do arco adrtico isolado sejam investigadas por
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cariotipagem molecular, preferencialmente os métodos de Quantitativamente, a fungao sistélica pode ser calculada

array, como CGH-array, SNP-array ou Bead-array'". pelos modos unidimensional (modo M) e bidimensional
(modo 2D), utilizando célculos de volume (método de
H 118

4. ECOCARDIOGRAMA Simpson) e pelo Doppler®,

O célculo pelo método unidimensional é o mais utilizado na
pratica clinica por ser de fcil realizacao, apesar de menos preciso
em algumas situagoes (Tabela 38). Pelo modo bidimensional,

O ecocardiograma tornou-se o método de imagem nao
invasivo de maior importdncia e o mais rotineiramente

aplicado para o diagndstico e acompanhamento de pacientes : oy ; 4 dei denl
com insuficiéncia cardfaca'. Fornece informacoes essenciais ~ ©5 VO!umes ventriculares sao medidos a partir de imagens de planos

na analise sequencial e segmentar, morfologia cardiaca, apicais ortogonais (de quatro e duas cémaras)/ eafracdo de ejegao
avaliacio hemodinamica, funcio cardiaca sistélica e  (FE)globalé calculada pelo método Simpson (Tabela 39). A fungao
diastolica, além de diversas varidveis, por meio de tecnologias  Sistolica ventricular também pode ser avaliada pelo Doppler, pelo
como Doppler tecidual, speckle tracking, ecocardiografia calculo do volume sistélico e débito cardiaco, pela primeira
tridimensional, que vém contribuindo de maneira crescente  derivada da pressao ventricular medida pelo jato de insuficiéncia
no manuseio clinico, estudo de pardmetros prognésticos e mitral (dP/dT do ventriculo esquerdo) e da insuficiéncia tricispide
no seguimento das diversas terapéuticas instituidas para a  (dP/dT do ventriculo direito)'®, e pelo indice de performance
insuficiéncia cardiaca®™'"” (Tabela 37). miocdrdica (IPM) ou indice de TEI"? (Tabela 40).

Tabela 37 - Orientagbes para o uso do ecocardiograma (ECO) na IC

Classe de recomendagao Indicagdes Nivel de evidéncia

ECO deve ser realizado na avaliagao inicial de todo

Classe | ) B
paciente com IC
ECO deve ser utilizado para monitorar a resposta

Classe | o ; . B
terapéutica ambulatorial em pacientes com IC
ECO como parémetro isolado para selecionar

Classe Il . . - . s B
candidatos a terapéutica de ressincronizagao

Tabela 38 - Formulas usadas para calculo dos volumes sistdlicos e diastélicos na ecocardiografia e suas indicagoes
Férmula Indicagao/significancia Calculo

Em corag&o com dimensdes normais, sem
Cubo (método do pombo) alterages da contratilidade segmentar. V=D?
VE com formato elipsoide

= 3

Pode ser utilizada quando ocorre aumento Vimi) %
. das dimensdes ventriculares sem alteragéo da . ’ x — .
Teichholz L A partir dos volumes, calcula-se a fragao de ejecéo (FE):

contratilidade segmentar _
X - FE = VDF - VSF
VE com formato mais esférico
VDF
= x Delta D (%) = DDVE - DSVE x 100
Fragéo de encurtamento Representa a redugdo percentual do didmetro da DDVE

cavidade do VE durante a ejegdo ventricular maxima Ento: FE = 1,3 x delta D (%) + 25

D: didmetro; DDVE: diédmetro diastélico ventricular esquerdo; DSVE: didmetro sistdlico ventricular esquerdo; V: volume; VDF: volume diastélico final; VSF: volume
sistolico final.

Tabela 39 - Parametros para avaliagao da fungéo sistdlica do ventriculo esquerdo

Normal Diminuigao discreta Diminui¢do moderada Diminuigao importante
Fragao de ejecdo VE (%) =55 45-54 36-44 <35
0,
Delta D VE (%) (sexo 27-45 2226 17:21 <16
masculino)
Delta D VE (%) (sexo feminino) 25-43 20-24 15-19 <14

Delta D: fragéo de encurtamento.
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A quantificagao dos volumes e da fungao sistélica do
ventriculo direito torna-se mais complexa devido a geometria
dessa camara; desse modo, métodos alternativos, como o
deslocamento do anel da valva tricispide (TAPSE)""® em
direcdo ao épice, tém apresentado 6tima correlacao com
a fungao sistélica ventricular direita (TAPSE < 16 mm pior
prognostico), assim como a afericao da mudanga fracional da
area do VD (FAC%) obtida na didstole e na sistole, no plano
apical quatro cdmaras'® (Tabelas 41 e 42).

O ecocardiograma tridimensional é o método ideal para
estimativa de volumes ventriculares e FE, com maior acuracia
e reprodutibilidade em relacao ao bidimensional'?'.

Pelas velocidades miocardicas obtidas pelo Doppler
tecidual, a fungao sistélica e a diastélica regional sao avaliadas
pela onda S e a aceleracao miocardica (AVI). Dados podem
ser obtidos sobre a diastole ventricular pela velocidade
precoce diastélica (e’) e correlacao com a velocidade de pico

do fluxo diastdlico ao Doppler pulsatil convencional do fluxo
transmitral (E)'* (Tabelas 43 e 44).

Novas técnicas ecocardiograficas tém trazido
possibilidades de identificagdo precoce da disfuncao
miocardica e dissincronia, como o speckle tracking'*, pelo
qual se avalia a deformagao miocérdica (strain), e o strain
rate (Tabela 45). O estudo da torcao cardiaca é realizado
a partir da deformacdo circunferencial da base e do apice
cardiacos, que giram em sentido opostos. A rotagao é
sempre determinada pela direcdo das fibras subepicardicas.
A ejecao do sangue durante a sistole ventricular é
otimizada pela tor¢ao, e o enchimento diastélico rapido
é facilitado pelo relaxamento das fibras circunferenciais
subendocardicas apicais (untwist). Os valores de referéncia
para criangas e adolescentes nessas novas técnicas ainda
sao muito incipientes, sendo relevante o observador criar
seu préprio grupo controle®',

Tabela 40 - Métodos ecocardiograficos para avaliagdo da fungao sistdlica ventricular pelo Doppler

Calculo Comentarios Valores
. e VS = AST* x VTl do local .
pallculo do vqumelS|s’t(->I|co (vVs)/ *AST = (D)’ x 0,785 Pode ser med|d§ na VSVE, VS = 30-60 mi/batimin
indice do volume sistolico (IVS) VS = VS/SC VSVD, mitral
o , _ Homens = 5,6 I/min
Débito cardiaco (DC) DC=VSxFC Mulheres = ~10--20%
indice cardiaco (IC) IC =DClsc 2,8-4,2 l/min/m?

dP/T = 32 mmHg
intervalo (seg) entre

Aferir na curva de Normal > 1.200 mmHg/s

dP/dT do VE 1-3m da requraitacio mitral Disfungao < 1.000 mmHg/s
o gurgitag Disfung&o grave < 400 mmHg/s
regurgitagéo mitral
dP/dT= 12 mmHg .
dP/dT do VD intervalo (seg) entre 1-2 m da Afer_lr na curva de. Valores normais > 223-296 mmHg/s
SR regurgitagéo tricuspide
regurgitacéo tricuspide
PM IPM=A—B ou TCI+TRI Avalia a fungdio o L?Q/givoEz:s%Sgég’ouslsam)
(Doppler pulsétil ou tecidual) B TE sistodiastdlica o200 D

IPM do VD < 0,55 (tecidual)

A: TCI + TRI; AST: area secional transversal; B: tempo de ejegéo; D: didmetro; dP/dT: pressdo/tempo; FC: frequéncia cardiaca; IPM: indice de performance
miocérdica; sc: superficie corpérea; TCI: tempo de contragdo isovolumétrica; TRI: tempo de relaxamento isovolumétrico; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo
esquerdo; VSVD: via de saida de VD; VSVE: via de saida de VE.

Tabela 41 - Valores de referéncia da mudanca fracional de area do ventriculo direito (FAC%)

Normal Redugao Redugéo Redugao
discreta moderada importante
FAC = area diastolica final - area sistélica final x 100 32.60 25.31 18-24 <17

area diastdlica final

OBS.: FAC apresenta boa correlagdo com a FE estimada pela ressondncia magnética.
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Tabela 42 - Valores de referéncia para o TAPSE indexado pela superficie corporea (cm/m?)'"”

Faixa etaria TAPSE (cm/m?)
0-30 dias 414
1-12 meses 3,79
1-5 anos 2,83
6-10 anos 2,03
11-18 anos 1,47

Consultar http://www.parameterz.com/
para avaliagdo do TAPSE em relagéo a superficie corpérea.

Tabela 43 - Valores obtidos pelo Doppler tecidual na avaliagéo da fungao ventricular, seu significado, desvantagem do método e importancia

Doppler tecidual (DT)

Valor normal

Objetivo

Significado

Desvantagem

Importancia

DT pulséatil = 10-15 cm/seg

Anélise regional das

Disfungao miocardica se

Depende das condi¢des

Na diferenciagéo de
pericardite constritiva
(onda S normal) x

Onda S DT tecidual em cores = funcdes sistolica e valores < normais de pré e pés-cargae do  cardiomiopatia restritiva
8,5-10 cm/s diastélica angulo (onda S abaixo dos
valores normais)
Avaliar fungéo ventricular
AVI> 2,2 miseg ? " Picodavelocidade Avaliagao da
(valor ainda com ampla Avalia a fungdo contrai, miocardica Dependéncia do angulo fungdo ventricular
AVI variabilidade no intervalo independentemente das isovolumétrica dividida de obtengdo e da direital esquerdal

de confianga nos

condigBes de carga e

pelo tempo de duragao

frequéncia cardiaca

ventriculos sistémicos,

geometria ventricular pbs-transplante cardiaco

estudos) R .
e pbs-cirurgia cardiaca

do pico de velocidade

AVI: aceleragdo da velocidade durante a contragéo isovolumétrica.

Tabela 44 - Relagéo E/e' obtida pelo Doppler pulsatil convencional e Doppler tecidual no nivel do anel mitral (septal e lateral)

Ele’>15 PDFVE > 12 mmHg Especificidade de 86%

Ele’ entre 8-15 “Zona cinzenta”: usar outras variaveis de ECO

Ele’<8 PDFVE normal 97% de valor preditivo negativo

Pressio atrial esquerda (PAE) PAE =124 x (Ele') + 1,9

Tabela 45 - Principais valores encontrados pelo speckle tracking (strain e strain rate), seu significado e planos de obtengao ao ecocardiograma

Speckle tracking: avaliagao da microcontragdo dos speckles (“pontos”, em inglés), que sdo marcadores estaveis do miocardico funcionando como
verdadeiras “impressoes digitais” que podem ser seguidas durante todo o ciclo cardiaco.

Strain (%) Deformagéo Strain rate (seg™") variagao

miocardica=L-L % Obtengao Valores normais do strain em determinado Valores normais
L, intervalo de tempo

Strain longitudinal Plano apical ) 2/;?1”;020 Strain rate longitudinal _?%uio(;yz

fitrr:g:]ferencia| Plano tranversal -218+4.2 Strain rate circunferencial -1,7+0,2

f::crl?:: Plano tranversal +59,0+14,0 Strain rate radial +2,606

L: comprimento final; L ;: comprimento inicial.
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5. RESSONANCIA MAGNETICA E
TOMOGRAFIA CARDIOVASCULAR

A ressonancia magnética (RM) e a tomografia
computadorizada (TC) sao modalidades diagndsticas que
fornecem informacao adicional na avaliagdo do paciente com
faléncia ventricular e candidato ao transplante cardfaco'®.
A RM contribui na avaliagdo estrutural do coragao e da
vasculatura toracica, independentemente de sua disposigao
no térax'?*. Delimita as cavidades ventriculares, permitindo
andlise funcional global e segmentar ventricular, além de
caracterizagdo tecidual do miocardio. Ja foi amplamente
validada para quantificar os volumes, a massa e a fungao,
tanto do ventriculo esquerdo como do ventriculo direito, e
é considerada a modalidade diagnéstica padrdo-ouro para
essa avaliacao.

A TC permite o estudo anatémico minucioso dos
territérios aértico, pulmonar e de retorno pulmonar e
sistémico. A avaliagao funcional é possivel, mas com
limitagoes em relagdo a resolugao temporal, que € inferior
a da RM, e a utilizagdo de radiagao ionizante, ponto
extremamente relevante quando se considera a faixa etdria
infantil e adultos jovens.

5.1. Cardiopatias congénitas com coracao biventricular

Em casos de cardiopatias congénitas que evoluem com
faléncia do ventriculo direito sistémico, como na transposicao
das grandes artérias (TGA) ap6s Senning/Mustard ou na
transposicao corrigida das grandes artérias (TCGA), a RM
prové a avaliagdo precisa da fungdo ventricular direita, grau
de hipertrofia, repercussao na funcao ventricular esquerda
por interdependéncia ventricular, além de avaliar a presenga
de fibrose miocardica'?” %,

Na anomalia de Ebstein, o papel fundamental da RM
consiste na aferigao da volumetria do ventriculo direito,
dito funcional, com avaliagao da espessura de suas paredes,
bem como da sua fungao global e segmentar.

Nos pacientes com origem anémala de coronaria esquerda
do tronco pulmonar (ALCAPA), é possivel caracterizar na
RM a extensdo da injiria miocardica no ventriculo esquerdo
pela técnica de realce tardio, detectando as areas de fibrose,
definindo o seu grau de transmuralidade e viabilidade
miocdrdica. A TC deve avaliar, além da anomalia de origem,
a presenga de tortuosidades e a magnitude da circulagao
colateral intercoronariana'®.

5.2. Cardiopatias congénitas com coracao univentricular

Na sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo (SHCE),
avalia-se o desempenho da cavidade principal direita, se houve
a presenga de infarto do ventriculo principal, bem como a
sua extensdo e o grau de insuficiéncia trictspide. A anatomia
vascular sistémica é de extrema importancia, ja que pode haver
necessidade de corregdo do arco aértico no procedimento
cirtrgico do transplante.

Em coragdes ja submetidos a cirurgia de Fontan,
independentemente da anatomia do coragao
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univentricular, é fundamental a avaliacdo de todo o
circuito cavopulmonar, descartando a presenca de
estenoses ou trombos. O desempenho do ventriculo Gnico
é bem caracterizado, independentemente da morfologia
ventricular, e o estudo das colaterais sistemicopulmonares
se torna acessivel, tanto em relagdo a sua anatomia como
na repercussao hemodinamica.

5.3. Heterotaxias

Em coragao com isomerismo dos apéndices atriais, os trios
podem se conectar a massa ventricular de forma biventricular
ou univentricular. A RM magnética avalia de maneira acurada
o aspecto funcional, independentemente da anatomia
ventricular, e determina o posicionamento cardfaco no térax.
A angiorressonancia e a tomografia cardiovascular elucidam
a anatomia vascular, principalmente o retorno venoso, que
pode ser um fator complicador nos candidatos a transplante
cardiaco™"*,

5.4. Cardiomiopatias

A RM consiste no exame de escolha no estudo das
anormalidades inerentes ao miocdrdio. Nas cardiomiopatias
restritivas, embora a avaliagdo da funcao diastdlica seja bem
realizada pelo ecocardiograma, a vantagem do método esta na
caracterizagao do tecido miocardico, evidenciando infiltragcoes
ou a presenca de fibrose.

A cardiomiopatia dilatada, além do estudo morfoldgico e
funcional ventricular, permite analise tecidual do miocardio
na busca da elucidagéo etioldgica. A miocardite consiste em
causa importante de miocardiopatia dilatada na infancia, e a
RM se apresenta como método nao invasivo de destaque para
o seu diagnostico. Através de sequéncias ponderadas em T2
é possivel detectar areas hiperintensas que correspondem a
edema local. O realce tardio nessa entidade também auxilia
no diagnéstico, sendo caracteristicamente subepicardico,
acometendo mais comumente o segmento inferolateral,
podendo ter distribuigao difusa ou focal'*.

No miocérdio nao compactado, a RM é capaz de quantificar
de maneira acurada o desempenho ventricular, demonstrando
o padrao de trabéculas ventriculares, geralmente muito
proeminentes e com recessos intertrabeculares profundos.
O critério diagndstico se da pela relagdo miocdrdio nao
compactado/compactado maior que 2,3 "%

5.5. Tumores

A RM é particularmente Gtil no diagnéstico de tumores
cardiacos, determinando a sua localizagao, o grau de
infiltracdo, além de envolvimento pericardico e extensao
extracardfaca'*. Permite avaliar as suas consequéncias na
funcao ventricular, motilidade regional parietal, obstrugbes
ao fluxo intracavitario ou vascular, além de fornecer
informacbes a respeito de sua caracterizagao tecidual e grau
de vascularizagao.

Tabela 46 descreve as indicagbes da ressonancia magnética
nos pacientes com cardiopatia congénita e IC. Tabela 47
mostra o uso da tomografia nestes pacientes.
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Tabela 46 - Ressonancia magnética nos pacientes com cardiopatia congénita e IC

Indicagdes Classe de recomendagao Nivel de evidéncia
TGA lla C
TCGA Ila C
Ebstein lla C
ALCAPA lla C
SHCE lla C
Atresia pulmonar com septo interventricular integro lla C
Coragao univentricular pos-Fontan lla C
Heterotaxias lla C
Cardiomiopatia restritiva lla B
Cardiomiopatia dilatada lla C
Miocardio n&o compactado lla B
Tumores lla C

Tabela 47 - Tomografia computadorizada nos pacientes com cardiopatia congénita/lC

Indicagoes

Classe de recomendagao

Nivel de evidéncia

Avaliagéo coronariana

Avaliacéo de territério adrtico

Avaliagao de retorno venoso sistémico e pulmonar

Avaliagéo de territorio pulmonar

Avaliagdo funcional biventricular

Caracterizagao tecidual miocérdica

OO 0|0 |w

6. AVALIACAO FUNCIONAL

A classificagdo da New York Heart Association
(NYHA) apresenta abordagem da capacidade funcional
fundamentada nos graus de restrigao a atividade fisica
e estratificada em quatro classes'>*"°. Apesar de sua
grande utilizagdo na pratica clinica, tem como fatores
limitantes o carater subjetivo da avaliagao e a definicao
de categorias diversas em processo que é continuo.
Na classificagdo da American College of Cardiology/
American Heart Association (ACC/AHA), os pacientes
sao categorizados em quatro estdgios, com base na
apresentacao de IC e na progressao da doencga'”. Dessa
forma, o sistema tem enfoque evolutivo com delineamento
das indicagoes de medidas preventivas e estratégias
terapéuticas. A abordagem envolve a associagao de fatores
predisponentes e doenga cardiaca estrutural subjacente,
contemplando desde a etapa sem a doenga, mas com
fator de risco presente, até a IC refrataria a terapéutica
convencional. As duas classificagbes sao complementares
para quantificar a gravidade e, portanto, nao configuram
abordagens substitutivas (Tabela 48).

Esses dois sistemas foram amplamente incorporados para
avaliagdo dos adultos e adolescentes, mas nao sao aplicaveis para
a populagao pedidtrica mais jovem, principalmente os lactentes.
Nesse contexto, deve-se considerar o espectro diverso da IC
na crianga em relagao ao adulto, que inclui etiologia diversa e
miltipla, fisiopatologia distinta, amplo espectro de apresentagao
clinica, além de diferentes mecanismos compensatérios.

Considerando-se essas particularidades, foram
desenvolvidos sistemas especificos para criangas e lactentes.
Entretanto, nenhuma das escalas apresentadas para
esse grupo etario foi validada em nimero expressivo de
criangas por meio de estudos randomizados. Dessa forma,
investigagdes prospectivas, que contemplem as faixas de
gravidade e o variado elenco das causas de IC na infancia, sao
necessarias para determinar a reprodutividade e a acuracia
das classificagbes propostas.

A classificacao de Ross'®, estratificada em quatro classes,
foi desenvolvida para avaliagdo funcional da IC na crianca
(Tabela 49). Entretanto, como a escala da NYHA, nao distingue
adequadamente estados compensados e descompensados
nem pacientes nas fases iniciais da doenga?.
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De forma semelhante ao sistema introduzido pela ACC/AHA
para adultos, a estratificacao baseada na progressao de IC em
criangas foi proposta por Rosenthal e cols. com o objetivo de
estadiamento, desde a indicagdo de intervengdo preventiva
até a fase mais avancada, com necessidade de intervengao
especializada (Tabela 50).

Nesse contexto, salientam-se as indicagoes para
transplante cardiaco nos pacientes com IC refratdria a
terapéutica convencional (estdgio D) e naqueles com IC
em estagio C: VO, < 50% do predito para idade, déficit
ponderoestatural atribuido a cardiopatia, risco de morte

Tabela 48 - Classificagao da IC para adultos e adolescentes

stbita e pacientes com IRVP < 6 W/m? ou gradiente
de pressao transpulmonar < 15 mmHg (classe I, nivel
de evidéncia C), além dos pacientes em estagio C com
cardiomiopatia restritiva e hiper-reatividade pulmonar (classe
IIb, nivel de evidéncia B)'*.

Outras classificacoes, nao incluidas nesta diretriz, foram
também propostas. Ross e cols.™ introduziram um sistema de
escores para avaliar a gravidade da IC em lactentes jovens, com
a incorporacao de varidveis fisiolégicas e histéria alimentar.
Esses escores foram posteriormente modificados por Laer e
cols."" e Reithman e cols."*> O New York University Pediatric

Capacidade funcional (NYHA)*
Classe | Nivel de evidéncia C

Estagios de IC (ACC/AHA)**
Classe | Nivel de evidéncia C

Classe |. Pacientes assintomaticos e sem limitagdes para atividade fisica cotidiana.

Estagio A. Pacientes sem leséo cardiaca, assintomaticos, mas sob risco de
desenvolver IC.

Classe II. Pacientes com sintomas desencadeados por atividades cotidianas,
resultando em leve limitacéo a atividade fisica.

Estagio B. Pacientes com leséo cardiaca subjacente, mas ainda assintomaticos.

Classe lIl. Pacientes com sintomas desencadeados por atividades menos
intensas que as cotidianas e resultando em moderada a importante restricdo a
atividade fisica.

Estagio C. Pacientes com lesdo cardiaca subjacente e sintomas de IC atuais
OU pregressos.

Classe IV. Pacientes com sintomas em repouso, resultando na inabilidade de
realizar qualquer atividade fisica sem desconforto.

Estagio D. Paciente com lesdo cardiaca avangada e sintomas refratarios
a tratamento convencional e com demanda de interveng&o especializada
(transplante cardiaco, dialise, suporte circulatério mecanico, internagdo domiciliar).

Fonte: AHA Medical/Scientific Statement, 1994 '%; The Criteria Committee of the New York Heart Association, 1994 %; Hunt SA e cols.™

Tabela 49 - Classificagdo de Ross para criangas e lactentes (classe I, nivel de evidéncia C)

Classes Interpretagao

| Pacientes assintomaticos

Criangas maiores: dispneia aos exercicios

Lactentes: taquipneia leve ou sudorese & mamadas; sem atraso do crescimento

Lactentes: taquipneia importante ou sudorese as mamadas, tempo de mamada prolongado; atraso do crescimento

Criangas maiores: dispneia importante aos exercicios

\% Pacientes sintomaticos em repouso: taquidispneia com tiragem intercostal, gemidos e sudorese em repouso

Fonte: Ross e cols.™

Tabela 50 - Estagios da IC cronica no lactente e na crianga (classe I, nivel de evidéncia C)

Estagios Interpretagao

Pacientes com risco aumentado de desenvolver IC, porém com fungao cardiaca normal e sem evidéncias de sobrecarga
A volumétrica das camaras cardiacas. Exemplos: exposi¢ao prévia a agentes cardiotoxicos, historia familiar de cardiomiopatia
hereditaria, coragdo univentricular, transposicéo corrigida das grandes artérias

Pacientes com morfologia ou fung&o cardiaca anormal, sem sintomas de IC, prévios ou atuais. Exemplos: insuficiéncia adrtica

B I : L L x P
com dilatagao ventricular esquerda, histdria de uso de antraciclinas com reduc&o da fungéo sistélica
C Pacientes com cardiopatia estrutural ou funcional subjacente e sintomas prévios ou atuais de IC
D Pacientes com IC em fase terminal, necessitando de infusao continua de agentes inotrépicos, suporte mecanico a circulagao,

transplante cardiaco ou internagéo domiciliar

Fonte: Rosenthal e cols.?
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Heart Failure Index, desenvolvido para quantificar o grau de
IC em criangas e adolescentes, é uma combinacao linear de
escores com gradagao de 0-30, com a inclusdo de indicadores
clinicos, esquemas terapéuticos e fisiopatologia ventricular'+.

7. CATETERISMO CARDIACO DIAGNOSTICO
NA INSUFICIENCIA CARDIACA EM
CRIANCAS E ADULTOS COM CARDIOPATIAS
CONGENITAS

As indicagbes de cateterismo cardiaco diagnéstico
nas cardiopatias congénitas estao mais restritas devido
aos grandes avangos nos métodos de imagem, como
ecocardiografia com Doppler, angiorressonancia magnética
e angiotomografia (Tabela 51). No entanto, existem
situagdes em que os métodos de imagem nao invasivos
nao sao conclusivos na definicao anatébmica e na avaliagao
hemodindmica; nesses casos, o cateterismo cardiaco se
impoe, principalmente no planejamento de intervencao
cirirgica ou associado ao cateterismo terapéutico.

Nos neonatos hipoxémicos, a indicagao de cateterismo se
impoe na suspeita de drenagem anémala de veias pulmonares
para completa definicdo da anatomia da drenagem, trajetos,
desembocaduras e eventuais estenoses das veias anomalas.
Na atresia pulmonar, a indicagao do cateterismo é fundamental
para avaliagao da supléncia da circulagao pulmonar, confluéncia
dos ramos, estenoses e fontes de colaterais sistémicas,
realizando-se angiografia anterégrada, retrégada no capilar
pulmonar, aortografia e avaliacio de corondrias ou sinusoides
e fistulas coronariocavitdrias ou pulmonares'#-14,

Nas cardiopatias complexas, a avaliagdo anatdomica e
hemodindmica do cateterismo, muitas vezes, é necessaria

Tabela 51 - Recomendagdes para cateterismo cardiaco diagndstico

para complementar as informagdes da ecocardiografia
e auxiliar no planejamento cirdrgico. Nas situagbes em
que existem possibilidades de anomalias das corondrias,
a avaliacdo da origem e trajetos das corondrias com a
angiografia se impoe.

Na avaliagdo das estenoses de ramos pulmonares,
o cateterismo também se torna imprecindivel e se associa
a intervengao terapéutica com dilatagbes e implante de
stents na circulagdo pulmonar. Na sindrome hipoplasica do
coragao esquerdo, o cateterismo se impoe para avaliacao
da anatomia da aorta e arco para decisao de abordagem
cirdrgica, realizacao de intervengao hibrida ou viabilidade
anatémica para transplante cardiaco.

Diante da proposta de corregao de ventriculo Gnico com
cirurgia de Fontan ou cavopulmonar, o cateterismo cardiaco
se impde para detalhar a anatomia da circulagao pulmonar
e para medida da pressao pulmonar, avaliagao de resisténcia
pulmonar e gradiente transpulmonar.

Outras importantes indicagdes do cateterismo cardiaco sao
em pacientes que nao estao evoluindo bem apés a corregao
cirGirgica, seja no pos-operatério imediato ou tardio, seja
nas corregdes cirtrgicas em estagios. No pés-operatdrio de
shunt sistémico pulmonar, a hipoxemia é uma indicagao
de cateterismo pela possibilidade de trombose do shunt ou
estenose dos ramos pulmonares. Detalhes da anatomia da
circulagao pulmonar, pressoes e resisténcia vascular, colaterais
e fenestracao sao importantes no pés-operatério tardio das
cirurgias cavopulmonar ou de Fontan. O cateterismo cardiaco
€ mandatério e com proposta terapéutica para oclusao de
colaterais venosas em excesso ou oclusao de fenestragao.
Na supeita de excessiva circulagao colateral aortopulmonar,
o cateterismo se impde para a sua correta quantificagdo,
localizagao e fechamento com coils.

Classe de - . . . Nivel de
= Indicagoes de cateterismo cardiaco diagndstico i
recomendagéo evidéncia
Classe | E recomendada avaliagdo anatomica e hemodinamica no momento do cateterismo intervencionista A
Classe | Recomendado quando existem davidas no diagnéstico completo, anatdémico e funcional de cardiopatias em que os exames de B
imagem n&o invasivos ndo podem ser realizados ou s&o inconclusivos
Classe | Indicado para avaliagdo de resisténcia vascular pulmonar e reversibilidade da hipertens&o pulmonar frente aos testes com drogas B
vasodilatadoras para decisdo de indicacdo de cirurgia
Classe | Indicado em pacientes com ventriculo Unico para avaliagdo de press&o, gradiente e resisténcia vascular pulmonar antes da B
cirurgia de Fontan ou variantes
Classe | Indicado em pacientes com atresia pulmonar para avaliagéo da supléncia vascular pulmonar, anatomia da artéria pulmonar e B
fontes de colaterais
Classe | Indicado para avaliagéo da circulagdo coronariana, em pacientes com atresia pulmonar e septo intacto B
Classe | Indicado para os pacientes que ndo apresentam boa evolugéo apds a corregéo cirtrgica convencional em que existe suspeita, B
pelo ecocardiograma, de defeitos residuais ou complicagdes
Classe | Indicado na avaliag&o de pacientes candidatos a transplante cardiaco para avaliagdo de anatomia vascular pulmonar, aorta e arco, e B
na avaliagdo de resisténcia vascular pulmonar e reversibilidade da hipertensao pulmonar em testes com drogas vasodilatadoras
Classe lla Cateterismo cardiaco direito e biépsia endomiocérdica na suspeita de miocardite B
Classe lla Cateterismo cardiaco direito com bidpsia endomiocardica nas miocardiopatias dilatadas com suspeita de doengas de depésito ou infiltrativas B
Classe lla Na suspeita de miocardiopatia isquémica decorrente de possivel anomalia de coronaria B
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No contexto de pacientes com insuficiéncia cardiaca
decorrente de cardiopatia congénita ou adquirida,
considerados potenciais receptores de transplante cardfaco,
o cateterismo cardfaco se impbe em varias situagbes com
objetivos de reavaliacdo anatdmica e hemodindmica, para
checar resultados e/ou complicagbes tardias de cirurgias
anteriores, avaliar a resisténcia vascular pulmonar e realizar
testes de resposta a drogas vasodilatadoras.

Na suspeita de miocardite, o cateterismo cardiaco direito com
bidpsia endomiocardica pode ser indicado. Da mesma forma, nas
miocardiopatias dilatadas ou restritivas com suspeita de doenga
infiltrativa ou de depésito, a biépsia endomiocardica tem papel
relevante na decisao terapéutica. Na suspeita de miocardiopatia
isquémica por anomalia ou obstrucao de corondria, o cateterismo
cardiaco pode ser indicado. Diante da proposta de transplante
cardiaco, além da avaliagdo da resisténcia vascular pulmonar e
testes de reversibilidade, é imprescindivel uma anatomia viavel
de circulagao pulmonar (tronco e confluéncia de ramos), bem
como uma anatomia viavel de aorta e arco adrtico, situagoes que
frequentemente requerem a realizagao de cateterismo cardiaco
com angjografias e manometrias'*'2.

C: ABORDAGEM TERAPEUTICA DA IC

1. TRATAMENTO MEDICAMENTOSO DA IC
CRONICA

A IC crbnica na crianga pode ocorrer em decorréncia
de disfuncao miocardica (p. ex., cardiomiopatias) ou em
decorréncia de alguma cardiopatia congénita que acarrete
sobrecarga de volume e/ou pressao. No caso das cardiopatias
congénitas, a maioria delas receberd tratamento cirdrgico ou
intervencionista para a sua correcao, o que é fundamental para
o controle da IC. Por outro lado, grande parte das criangas
com cardiomiopatias evolui para a fase cronica, necessitando
de tratamento medicamentoso.

O tratamento medicamentoso da IC cronica na crianga deve
ser voltado para o controle dos mecanismos fisiopatolégicos
envolvidos nessa fase, ou seja:

* Redugdo e controle dos sinais de hipervolemia sistémica
e pulmonar.

* Inibicao do sistema renina-angiotensina-aldosterona e
do sistema simpatico (vasoconstritores).

* Redugao da pés-carga ventricular, permitindo melhor
desempenho miocardico.

Devido a grande diversidade de etiologias que podem
evoluir com IC cronica na crianga, optamos por descrever o
tratamento de cada uma delas.

a. Tratamento da IC cronica na disfungao sistélica do
ventriculo esquerdo, com circulagao biventricular

i. Diuréticos: Os diuréticos de alca tém papel fundamental
no manejo dos sintomas de congestao sistémica e pulmonar
de criangas com IC aguda ou cronica, e o objetivo de
retornar o paciente a um estado de normovolemia. Embora
nao haja estudo publicado que tenha avaliado a efetividade
do diurético na reducdao de mortalidade da IC crénica
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em criangas, uma revisdo da Cochrane sobre o uso de
diuréticos em adultos com IC cronica mostrou redugao
dos sintomas, melhora da capacidade fisica e possivel
melhora na sobrevida'*. Esses dados, aliados a experiéncia
empirica, sao suficientes para respaldar o uso dos diuréticos
nas situagoes de IC com congestdo pulmonar e sistémica.
Em algumas situagoes, pode-se utilizar um diurético tiazidico
em associagao ao diurético de alca, potencializando sua
acao e aumentando o efeito diurético'™*. Os diuréticos mais
utilizados sao:

1. Furosemida: diurético de alca. Dose (oral ou EV) de 1-6
mg/kg/dia, fracionada em 1-4 doses diarias. O pico de
agao ocorre ap6s 1-2 h, com duragao de 6-8 h.

2. Bumetanida: diurético de alca mais potente que a
furosemida. Dose (oral ou EV) de 0,01-0,1 mg/kg/dose,
a cada 6-24 h. Dose maxima de 10 mg/dia.

3. Hidroclorotiazida: diurético tiazidico. Dose (oral) de 1-2
mg/kg/dia, dividida em 1-2 doses diarias. Inicio de agao
em 2 h, com duracdo de 6-12 h.

Il. Inibidores da enzima conversora da angiotensina
(IECA): Alguns estudos retrospectivos realizados na década
de 1990 mostraram melhora da sobrevida de criancas com
IC por cardiomiopatias que utilizaram IECA'™>'¢, embora
outro estudo mais recente ndo tenha conseguido mostrar
esse mesmo resultado’. Apesar de largamente utilizado,
até o momento nao ha estudo randomizado controlado que
tenha avaliado o efeito dos IECA na sobrevida de criangas
com IC. Por outro lado, vérios estudos controlados realizados
em adultos mostraram redugao dos sintomas e melhora da
sobrevida com a utilizagao dos IECA.

O captopril é o IECA de primeira escolha para a maioria
das criangas, sendo que o enalapril pode ser utilizado em
criancas > 2 anos de idade. Deve-se ter muito cuidado com
a sua utilizagdo em neonatos e lactentes jovens devido a
imaturidade renal e ao risco de hipotensdo. Em decorréncia
disso, deve-se iniciar o tratamento com doses mais baixas e
titulando 0 aumento da dose ao longo de alguns dias até atingir
a dose plena. Caso haja sinais de insuficiéncia renal, deve-se
reduzir a dose ou até mesmo suspender sua utilizagdo nos
primeiros meses de idade, ocasiao em que é comum.

Os IECA utilizados sao:
1. Captopril (administragao por via oral)

a. Neonato: dose inicial de 0,05-0,1 mg/kg/dose a cada
8-24 h. Dose terapéutica: 0,5-2 mg/kg/dia a cada
6-24 h.

b.  Criangas: dose inicial de 0,15-0,5 mg/kg/dose a cada
8-24 h. Dose terapéutica: 2,5-6 mg/kg/dia a cada
6-24 h.

c.  Quando houver necessidade de administrar uma
fracdo do comprimido, recomenda-se que a
medicagao seja dissolvida em agua por um periodo
de 10 minutos.

2. Enalapril (administragao por via oral)

a. Criangas: dose inicial de 0,05-0,1 mg/kg/dose a cada
12-24 h. Dose terapéutica: 0,2-5 mg/kg/dia a cada
12-24 h.
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iii. Betabloqueadores: Essa terapia esta bem estabelecida
em adultos, sendo os beneficios atribuidos ao controle da
atividade simpdtica, diminuigao da frequéncia cardiaca e
aumento do enchimento diastdlico ventricular. Entretanto,
a eficdcia dos betabloqueadores em criangas com IC
ainda nao esta totalmente comprovada. Em estudo
multicéntrico randomizado duplo-cego realizado com
criancgas e adolescentes com IC, o uso de carvedilol ndao
mostrou melhora da fragao de ejegao apés oito meses de
tratamento’®. Por outro lado, outro estudo unicéntrico
realizado com pacientes semelhantes mostrou que o uso
de carvedilol reduziu a mortalidade e a necessidade de
transplante cardiaco, tendo havido melhora de parametros
ecocardiograficos. Os betabloqueadores utilizados em
criangas sao:

1. Carvedilol: dose inicial de 0,01 mg/kg/dose a cada
12 h. A dose devera ser aumentada a cada 2-3
semanas, a depender da tolerancia. Dose terapéutica:
0,6-2 mg/kg/dia em duas doses diarias (12/12 h).
A dose maxima é de 50 mg/dia.

2. Metoprolol: dose inicial de 0,1-0,2 mg/kg/dose, a cada
12 h. Dose terapéutica de 0,5-2 mg/kg/dia, em duas dose
diarias (12/12 h).

iv. Antagonista da aldosterona (espironolactona): O
uso de drogas que bloqueiam o efeito da aldosterona ja
estd bem estabelecido em adultos com IC por disfuncao
sistélica do ventriculo esquerdo, havendo vérios estudos
randomizados que demonstraram redugao da mortalidade
nessa situagao'*®'*!. Entretanto, os dados publicados sobre o
uso de espironolactona em criangas sao muito limitados até
o momento. Apesar disso, o seu uso em criangas com IC é
realizado naqueles pacientes que ja estdo em uso de doses
otimizadas de betabloqueadores e IECA quando ainda nao
houve melhora na fungao ou no remodelamento ventricular.
As doses recomendadas sao:

1. Espironolactona: dose de 1-2 mg/kg/dia dividida em 1- 2
doses didrias.

a. Hiperpotassemia pode ocorrer naqueles pacientes
que estejam utilizando espironolactona em
associacdo com IECA, especialmente se houver
disfuncao renal. Nessa situagdo, o nivel sérico de
potéssio deve ser avaliado periodicamente.

V. Digoxina: Em adultos com IC cronica, o uso da digoxina
mostrou redugdo da taxa de hospitalizagdo e certa melhora
de alguns critérios de qualidade de vida, porém nao alterou
a sobrevida'®?. Ja em criangas com IC, ndo existem dados
suficientes que demonstrem melhora da fungao ventricular
ou mesmo de sintomas com o uso de digoxina. Ela pode ser
utilizada também como medicacao antiarritmica e, se for feita
em associacdo com o carvedilol, deverd ter sua dose reduzida
pela metade. As doses utilizadas na faixa etdria pediatrica sao:

a. 1 mésa2anos: 10 mcg/kg/dia, divididos em duas doses

didrias.

b. 2-5 anos: 7,5-10 mcg/kg/dia, divididos em duas doses
didrias.

c. 5-10 anos: 5-10 mcg/kg/dia, divididos em duas doses
didrias.

d. > 10anos: 2,5-5 mcg/kg/dia, em uma dose diaria.

b. Tratamento da IC cronica na disfuncao diastélica do
ventriculo esquerdo

A IC diastélica se caracteriza por grande aumento das
pressoes dos atrios e do sistema venoso sistémico e pulmonar,
além de hipertensao pulmonar venocapilar. A fungao sistolica
esta preservada, e as principais patologias que causam
esse quadro sao a cardiomiopatia restritiva e a pericardite
constritiva.

As principais recomendacbes para o tratamento
medicamentoso sao:

1. Diuréticos: Representam a primeira linha do tratamento
medicamentoso da IC diastélica, pois reduzem a
congestao pulmonar, entretanto o uso exagerado de
diuréticos pode acarretar reducao do débito cardfaco.

2. IECA, bloqueadores de canais de calcio e
betabloqueadores: Teoricamente, essas drogas podem
acarretar melhora da fungao diastélica, entretanto ndo
existem estudos que comprovem o seu efeito benéfico.
Caso sejam utilizados, deve-se realizar acompanhamento
rigoroso devido aos possiveis efeitos deletérios decorrentes
da redugao abrupta da pés-carga ventricular.

3. Anticoagulacdo: Naqueles pacientes que apresentam
grandes dilatagbes atriais, o risco de formagao de trombos
é muito elevado e a anticoagulacao deve ser considerada.

c. Tratamento da IC cronica no ventriculo direito sistémico:
As principais cardiopatias onde o ventriculo morfologicamente
direito estd conectado com a aorta, sendo ele o ventriculo
sistémico, sdo a transposicao de grandes artérias, cujo
tratamento foi a cirurgia de Senning, e a transposigao corrigida
das grandes artérias (TCGA). Nesse grupo de pacientes, a IC
pode ocorrer com frequéncia em decorréncia de disfuncao
do VD sistémico, e os principais mecanismos que explicam
essa disfuncao sdo o arranjo das fibras miocérdicas, o grau de
regurgitacao tricdspide e a presenca de fibrose miocérdica'®.

Para os pacientes que apresentam disfungdo de VD
sistémico, as principais recomendagbes para o tratamento
medicamentoso sao:

1. Diuréticos: devem ser utilizados nos pacientes que
apresentam sinais de hipervolemia.

2. Digitdlicos: podem ser utilizados nos pacientes com
disfungao de VD e que apresentem sintomas de IC.
Nao sdo recomendados para pacientes assintomaticos.

3. IECA: devem ser utilizados nos pacientes sintomaticos
que apresentam disfungao de VD sistémico.

4. Considerar cirurgia cardiaca naqueles pacientes que
tenham VD sistémico com disfuncdo e que apresentam
insuficiéncia tricGspide acentuada, principalmente se
houver alguma alteragao anatomica da valva trictspide.

d. Tratamento da IC crénica no ventriculo Gnico funcional:
para a maioria dos pacientes com ventriculo Gnico funcional,
o tratamento cirtrgico estadiado inclui vérios procedimentos
paliativos iniciais (p. ex., shunt sistémico-pulmonar, bandagem
pulmonar) seguidos de uma operacao de Glenn (anastomose
cavopulmoar superior) e, posteriormente, a operacdo de
Fontan (anastomose cavopulmonar total). Durante um
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Tabela 52 - Tabela de recomendagoes

Medicagao

Classe de recomendagao Nivel de evidéncia

A: DISFUNGAO SISTOLICA DE VENTRICULO ESQUERDO COM CIRCULAGAO BIVENTRICULAR

DIURETICOS, em pacientes com sinais de congestao

DIGOXINA, para pacientes assintomaticos

DIGOXINA, para pacientes sintomaticos

lla

IECA

IECA, para pacientes em classe funcional IV

Ib

BETABLOQUEADORES

lla

BETABLOQUEADORES, para pacientes em classe funcional IV

lla

ANTAGONISTA DAALDOSTERONA

OO W O|w O 0|0

B: DISFUNGAO DIASTOLICA DE VENTRICULO ESQUERDO

DIURETICOS, em pacientes com sinais de congestao

IECA

lb

BETABLOQUEADORES

lb

C: DISFUNGAO DE VENTRICULO DIREITO SISTEMICO

DIURETICOS, em pacientes com sinais de congestao

IECA

lla

D: DISFUNGAO DE VENTRICULO UNICO FUNCIONAL

DIURETICOS, em pacientes com sinais de congestao

IECA

BETABLOQUEADORES

Ib

bom periodo da vida, esse ventriculo Gnico funcional fica
submetido a uma sobrecarga de volume e, em decorréncia
disso, torna-se mais vulnerdvel ao desenvolvimento de
disfuncado miocardica'®*.

Pacientes com ventriculo Gnico funcional que sao
submetidos a operagao de Fontan podem desenvolver
sinais e sintomas de IC mesmo sem apresentar disfungao
miocardica significativa. Esses pacientes apresentam sinais
de congestao sistémica (edema, derrame pleural) e de baixo
débito sistémico, tais como fadiga, cansago e intolerancia
ao exercicio. Essa intolerancia ao exercicio parece estar
relacionada a uma reduzida reserva sistélica ventricular e
incompeténcia cronotrépica, que esses pacientes apresentam
a longo prazo'®.

Para os pacientes com ventriculo tGnico funcional e que
apresentam sinais de IC cronica, as principais recomendagoes
para o tratamento medicamentoso sao:

1. Diuréticos: devem ser utilizados nos pacientes que
apresentam sinais de hipervolemia e retencao hidrica.

2. Digoxina: podem ser utilizados nos pacientes com
disfuncao de ventriculo Gnico e que apresentem
sintomas de IC. Nao é recomendada para pacientes
assintomaticos.
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3. Pacientes com ventriculo Gnico funcional ja
submetidos a operagao de Glenn ou Fontan e que
nao apresentam disfuncdo nao devem ser tratados
com IECA de forma rotineira.

4. Pacientes com ventriculo Gnico funcional ja submetidos
a operacao de Glenn ou Fontan e que apresentam
disfungao ventricular podem ser tratados com IECA.

5. Betabloqueadores nao devem ser usados de forma
rotineira em pacientes com disfungdo de ventriculo
Gnico funcional ja submetidos a operagdao de Glenn
ou Fontan.

A Tabela 52 descreve as recomendacoes nas diferentes
situagdes de disfuncao.

2.1C AGUDA (ICA)

Antes de iniciar o tratamento, é importante avaliar se
o paciente estd congesto ou nao, bem ou mal perfundido
e se existe uma causa removivel para o quadro agudo
de IC. Os padroes de apresentagao da ICA podem ser
representados em um diagrama 2 x 2 (Figura 4) e divididos
em grupos A, B, C, D'. Com a terapéutica, podem migrar
de um grupo para outro. Essa proposta de avaliagao da
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IC ja foi validada em adultos e tem sido extrapolada para
criancas com o objetivo de se instituir uma terapéutica
mais racional.

Pacientes que estao bem compensados (grupo A)
podem migrar para o grupo B com sobrecarga volumétrica
e apresentar sinais e sintomas de congestao venosa
sistémica ou pulmonar. Ao surgirem sinais de baixo débito,
migram para o grupo C. Com a utilizacdo de diuréticos,
geralmente, os pacientes dos grupos C e B retornam para o
grupo A. Entretanto, alguns permanecem mal perfundidos,
apesar de restabelecida a normovolemia (grupo D),
necessitando de suporte inotrépico e/ou mecanico.

O algoritmo da Figura 5 ' € uma forma simplificada para
a tomada de decisao na ICA.

Diuréticos: Diuréticos de alga tém papel fundamental no
manejo de pacientes com ICA. Apesar da escassa literatura,
evidéncias em adultos de melhora sintomética e reducao de
hospitalizagao justificam o seu uso, mesmo que empirico,
na populagao pediatrica. Diuréticos tiazidicos potencializam
a acao dos diuréticos de alca e podem ser associados aos
mesmos quando a resposta for inadequada.

RECOMENDACAO

Diuréticos de alga como furosemida sdo recomendados
para pacientes com ICA e sinais de congestao. A dose
inicial de 0,5-1 mg/kg endovenosa ou oral a cada 6-12 h
é efetiva.

NA PRATICA

O objetivo principal & trazer o paciente de volta,
lentamente, ao estado euvolémico, controlando pressao
arterial e eletrélitos. Pode ser necessario restricao hidrica para
80% do volume de manutencao.

Pacientes nao responsivos a diurético de alga devem receber
diuréticos tiazicos e monitoracao frequente de eletrdlitos.

Agentes inotrépicos: Nao existem ensaios clinicos
randomizados utilizando inotr6picos na ICA da crianga
secundaria a miocardiopatia. Entretanto, esses medicamentos
parecem melhorar a perfusao dos érgaos-alvo e tém sido
amplamente utilizados. A necessidade de uso de agentes
inotrépicos por mais de 48 h deve levantar a possibilidade
de encaminhar o caso para transplante cardiaco.

Milrinona: A milrinona tem sido o inotrépico de
escolha, em pacientes com sindrome de baixo débito,

1. Existe congestao?

NAO | SIM
A B *%
NAO | Quente Quente
2. Existe Seco Umido
ma ... @
D* *Evidéncia de ma perfusao
perfusao?
SIM Frio Frio |Pressdo de  Hiponatremia
pulso )
_ Extremidades Piora da
Seco Umido frias fung&o renal
Sonoléncia
Irritabilidade
**Evidéncia

. de congestao :
- Hepatomegalia
- Ortopneia

- Taquipneia

' 1 Presséao

" venosa jugular
- Ascite :
: Edema de face :

Figura 4
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Existe?
Hipotensdo, taquicardia,
disfungdo respiratoria,
disturbio gastrointestinal
C
A ‘B, Iniciar EV
Existe Iniciar Diuréti
o o d 'ti VO « Diuretico
FE.>4OA:~e <50% iurético « Inotrépico
Dilatagdo leve " - Vasodilatador
VD boa fungdo Melhora sintomas em « Press3o
SIM NAO 48 h? positiva ndo
invasiva
/ \ 4 \ 4 \ 4
IECA IECA, ap6s SIM (BNPY. ) NAO (BNPT ) Aquecido com diurese?
Reavaliar em betabloquead Na, Cr/ureia Nal
1-2meses or normais Cr/ureia™ v l
Reavaliar em Sim Nio
1-2 semanas A 4 \ 4
Classe A | | Classe C | v
Desmame em D
4 -7 dias - Adrenalina
\ 4
Classe B
Figura 5

quando associada aos diuréticos. E um agente inotrépico
com propriedades vasodilatadoras, melhorando o indice
cardiaco, reduzindo a pressao capilar pulmonar e a
resisténcia vascular periférica. Em lactentes e criangas,
previne a sindrome de baixo débito no pés-operatério de
cirurgia cardiaca. Pode causar dilatagao periférica e deve
ser usada com cautela em pacientes hipotensos.

Agentes catecolaminérgicos: A dopamina é um agente
que aumenta a frequéncia cardfaca, o volume sistélico e
a resisténcia vascular periférica, e é dose-dependente.
A adrenalina e a noradrenalina tém efeitos similares e
sao mais associadas a arritmias, compromentendo o leito
capilar distal e aumentando o consumo de oxigénio.
A dobutamina é uma boa alternativa, mas podem ser
necessarias doses altas em pacientes que vinham em uso

de betabloqueadores.

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126

Os trabalhos iniciais com o levosimendana em criangas
tém demonstrado que podem facilitar o desmame das
catecolaminas. O nesiritide, um analogo sintético do BNPm
tem sido utilizado, mas sua seguranca e eficicia ainda nao
estdo completamente comprovadas.

RECOMENDACAQ"™

Criancas com ICA e baixo débito cardiaco com
disfungao em 6rgao-alvo beneficiam-se de terapéutica
com inotrépicos com estratégia de resgate. Milrinona,
dobutamina e dose baixa de adrenalina tém demonstrado
eficacia nesse grupo de pacientes, mas devem ser
reservadas aqueles com disfuncao sistélica e monitorados
pelo risco de arritmias.

Na Tabela 53 estdo listadas as principais drogas para uso
na IC aguda.
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Tabela 53 - Principais drogas para insuficiéncia cardiaca aguda

Categoria Droga Dosagem Comentarios
Dobutamina 2-15 pglkgimin Doses baixas promovem vasodilatagdo renal. Doses altas
promovem taquicardia
Agonista beta- Adrenalina Parada 10 Lg/kg SC/EV/IM Primeira escolha se baixo débito com hipoperfus&o de outros 6rgaos
adrenérgico IC 0,01-0,1 pgrkg/min
. . Doses baixas promovem vasodilatagéo renal. Doses altas causam
Dopamina IC 1-20 pg/kg/min vasoconstriao
e Ataque: 50 pglkg, infusao por Droga de primeira escolha na ICA com indicagdo de suporte
Inibidores da . o N h R
) L 15 minutos inotropico moderado Pode ser associada a dobutamina ou a
fosfodiesterase |l Milrinona

(inodilatador)

IC 0,25-0,75 pg/kg/min
Dose maxima 1,1mg/kg

adrenalina se necessario
Reduzir dose na IR. Efeitos proarritmicos

Vasodilatadores

Nitroglicerina

IC 0,5-10 pg/kg/min

Apenas em sindrome isquémica aguda

Nitroprussiato de sodio

0,5-4 pg/kg/min

Dose maxima
Neonato 6 pg/kg/min
Criangas 12 pg/kg/min

Primeira escolha na ICA com vasoconstri¢ao periférica.
Vasodilatador balanceado (arteriolas e veias). Inicio de agdo em
2 min e duragao 1-10 min

Dose de ataque: 1 uglkg
IC 0,01 pg/kg/min

Atividade lusitropica positiva e participagao ativa no remodelamento

Nesiritide Aumentar 0,005 uglkg/min g 3 h cardlaco reverso. Diminui os plvels enddgenos de noradrenalina,
; . renina, aldosterona e endotelina 1
até max 0,03 pg/kg/min
Sensibilizador dos Levosimendana Dose ataque: 12 pglkg Melhora a contratilidade miocardica, facilita a reducéo e a retirada
canais de calcio IC 0,05-0,1 pg/kg/min por 24-48 h  dos inotrépicos.Pouca experiéncia em criangas
EV 0,52 mg/kg/dose q 6-12 h Primeira escolha em IC sintomatica com DC ainda
I . preservado
Diureticos de alga Furosemida VO 1-2 mglkg/dose q 6-12 h Efeitos adversos: hipo K, ototoxico, nefrite intersticial, aumento da ureia
IC 0,1-0,4 mg/kg/h
T . . 1-4 mglkg/dia q 12h Potencializa efeito do diurético de alga
Diuréticos tiazidicos Hidroclorotiazida Méximo 50 mg Ineficaz se TFG < 30 ml/min
Medicamentos que Prostaglandina E1 0,025-0,5 ughkg/min Ligag&o aos receptores da prostaglandina, causando vasodilatagéo

agem no canal
arterial

direta sobre a musculatura do canal arterial

Indometacina

0,2 mg/kg seguido de 2 doses de

acordo com a idade

Pode ser uma alternativa ao tratamento cirdrgico do canal arterial
em prematuros. Risco de IR e hepéatica

EV: endovenoso; IC: infusdo continua; IM: intramuscular; IR: insuficiéncia renal; SC: subcutaneo.

3. CATETERISMO INTERVENCIONISTA —
ABORDAGEM HIBRIDA

(aumento do ventriculo direito), com caracteristicas
anatémicas adequadas para o implante da prétese. Nivel
de evidéncia B.

As principais cardiopatias congénitas que podem cursar
com insuficiéncia cardiaca (IC) passiveis de tratamento por
meio do cateterismo intervencionista ou da abordagem
hibrida sao'*:

3.1. Comunicacao interatrial (CIA)

A do tipo ostium secundum é uma cardiopatia congénita
de hiperfluxo pulmonar comum e que pode evoluir para IC,
especialmente no adulto acima de 40 anos.

Recomendacées para oclusao percutinea da CIA ostium
secundum 46166

Classe |

1. Aoclusdo percutanea da CIA ostium secundum é indicada
para pacientes com CIA com repercussao hemodindmica

Classe lla

1. Recomenda-se a oclusdao percutanea da CIA ostium
secundum em pacientes com shunt atrial da direita para
a esquerda em repouso e/ou apds manobra de Valsalva
que tiveram sequelas de embolia paradoxal, como AVC
ou ataque isquémico transitorio. Nivel de evidéncia B.

Classe Ilb

1. A oclusao transcateter pode ser indicada para
pacientes com CIA ostium secundum pequena (sem
repercussao hemodinamica), mas com risco de eventos
tromboembélicos (por exemplo, pacientes com
marca-passo transvenoso ou cateter de demora
intravenoso crénico, em pacientes com doengas
trombogénicas, hipercoagulagao). Nivel de evidéncia C.
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Classe 11l

1. A oclusdo transcateter ndo é indicada para pacientes
com CIA ostium secundum pequena sem relevancia
hemodindmica (com dimensdes normais do ventriculo
direito) e sem outros fatores de risco. Nivel de
evidéncia B.

2. A oclusdo transcateter com os dispositivos atualmente
disponiveis ndo deve ser realizada em pacientes com CIA
do tipo septo primum, defeitos do seio venoso e defeitos
do seio coronariano. Nivel de evidéncia C.

3. A oclusdo transcateter da CIA é contraindicada para
o tratamento de pacientes com CIA ostium secundum
associada a hipertensao arterial pulmonar grave e doenga
vascular pulmonar obstrutiva cronica irreversivel. Nivel
de evidéncia C.

3.2. Persisténcia do canal arterial (PCA)

A PCA é uma das mais frequentes cardiopatias congénitas
de hiperfluxo pulmonar que pode cursar com IC ainda no
primeiro ano de vida.

Recomendacées para oclusao percutanea do PCA'#6157.168

Classe |

1. A oclusdo transcateter da PCA é indicada para o
tratamento do canal com fluxo significativo da esquerda
para a direita resultando em qualquer um dos seguintes
cendrios: insuficiéncia cardiaca congestiva, falha de
desenvolvimento, hiperfluxo pulmonar (com ou sem
hipertensao pulmonar), éatrio esquerdo ou ventriculo
esquerdo aumentado. A anatomia do canal e o tamanho
do paciente (geralmente > 4 kg) devem ser adequados
para a abordagem percutanea. Nivel de evidéncia B.

Classe lla

1. A oclusdo transcateter da PCA pode ser indicada na
presenga de pequeno shunt da esquerda para a direita
com camaras cardfacas de tamanho normal quando a
PCA for audivel por técnicas de auscultagdo padrao. Nivel
de evidéncia C.

Classe 1lb

1. Em casos pontuais, a oclusdo transcateter da PCA pode ser
considerada na presenga de shunt bidirecional devido a
hipertensao pulmonar e doenga vascular pulmonar obstrutiva,
mas reversivel com vasodilatador pulmonar levando a shunt
da esquerda para a direita. Nivel de evidéncia C.

2. A oclusdo transcateter da PCA pode ser considerada
no canal associado a pequeno shunt da esquerda para
a direita com tamanho normal das cavidades cardiacas
esquerdas e sopro inaudivel. Nivel de evidéncia C.

Classe 11l

1. Nao se deve realizar a oclusao transcateter da PCA em
pacientes com hipertensdo pulmonar grave associada a
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shunt bidirecional ou shunt da direita para a esquerda
que nao responder a vasodilatador pulmonar. Nivel de
evidéncia C.

2. No momento, ndo existem evidéncias suficientes na
literatura para recomendagao do tratamento percutaneo
do canal arterial em neonatos, especialmente no
prematuro. Nivel de evidéncia C.

3.3. Comunicacoes interventriculares (CIVs)

As ClVs sao as cardiopatias congénitas de hiperfluxo
pulmonar mais prevalentes e que podem cursar com
IC em qualquer idade. O tipo mais frequente é a CIV
perimembranosa seguida da CIV muscular.

Recomendacées para a oclusao percutinea ou hibrida
das CIVs musculares e perimembranosas'®'*%'74

Classe |

1. A oclusao percutanea é indicada para lactentes com
peso = 6-8 kg, criangas, adolescentes e adultos com CIV
muscular com repercussao hemodinamica (sobrecarga de
volume do ventriculo esquerdo e/ou aumento do atrio
esquerdo). Nivel de evidéncia B.

Classe Ila

1. Em pequenos lactentes com peso < 6-8 kg, a oclusao
da CIV muscular com repercussao hemodindmica
pode ser realizada com utilizacdo de um dispositivo
implantado por via periventricular em procedimento
hibrido. Dessa forma, evita-se a circulacao extracorpérea
necessaria ao fechamento cirdrgico e minimizam-se os
efeitos hemodindmicos adversos associados ao implante
percutaneo. Nivel de evidéncia B.

Classe llb

1. Pacientes com CIV muscular com repercussao
hemodinamica e defeitos cardiacos associados
necessitando de circulagdo extracorpdérea podem ser
considerados para a oclusdo periventricular hibrida
da ClV, seguida por correcao cirtrgica dos defeitos
restantes ou colocagao do dispositivo durante circulagao
extracorpérea. Nivel de evidéncia C.

2. Em pacientes com CIV perimembranosa com repercussao
hemodinamica e peso > 8 kg, a oclusdo percutanea
pode ser considerada quando ha defeitos distantes da
valva adrtica (> 3-4 mm) e na auséncia de insuficiéncia
adrtica significativa ou prolapso das cuspides aérticas.
Uma das complicagbes do procedimento é o bloqueio
atrioventricular total, que pode ocorrer tardiamente.
Portanto, a vigilancia continua desses pacientes é
obrigatéria. Nivel de evidéncia B.

3. A oclusao percutdnea da CIV perimembranosa ou
muscular pode ser considerada em pacientes com
defeitos sem repercussdao hemodindmica, mas que
apresentaram episodio de endocardite infecciosa no
passado. Nivel de evidéncia C.



I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia
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Classe 1l

1. Recém-nascidos, lactentes, criancas maiores e adultos
com CIV muscular ou perimembranosa com repercussao
hemodinamica, mas com espaco inadequado entre o
defeito e as vdlvulas atrioventriculares ou semilunares,
nao devem ser submetidos a oclusao com cateter (hibrido
ou percutaneo). Nivel de evidéncia B.

2. Nao devem ser encaminhados para oclusao os
neonatos, lactentes e criangas maiores assintomaticos
e sem evidéncias de hipertensdo pulmonar com CIV
perimembranosa pequena a moderada nos quais existe
expectativa de que o defeito ficard menor ou fechara
espontaneamente com o tempo. Esses pacientes devem
ser seguidos de perto. Nivel de evidéncia B.

3. AsClVs de via de entrada e as duplamente relacionadas
nao devem ser ocluidas por técnicas percutaneas ou
hibridas. Esses pacientes devem ser encaminhados para
tratamento cirdrgico. Nivel de evidéncia B.

4. A oclusdo da CIV é contraindicada para pacientes com
hipertensao arterial pulmonar grave e doenga vascular
pulmonar obstrutiva cronica irreversivel. Nivel de
evidéncia C.

5. Nao existem evidéncias suficientes para recomendar
a oclusao periventricular da CIV perimembranosa em
pequenos lactentes <6-8 kg. Nivel de evidéncia C.

3.4. Estenose aortica valvar (EA0)

A estenose adrtica valvar congénita grave pode cursar
com insuficiéncia cardiaca, especialmente no neonato e
no lactente jovem. A valvoplastia aértica com cateter-balao
tem se mostrado um procedimento paliativo inicial seguro
e eficaz nessas situagoes. Em fetos com estenose adrtica
critica e marcadores de evolugdo para sindrome de
hipoplasia do coragao esquerdo (disfungao ventricular, fluxo
esquerdo-direito pelo forame oval, padrao unifésico pela valva
mitral, fluxo reverso pelo arco aértico), a valvoplastia aértica
fetal tem sido empregada para reverter essa progressao.

Recomendacées para valvoplastia adrtica com cateter-
balé’o1 46,175-177

Classe |

1. A valvoplastia adrtica estd indicada no neonato com
estenose adrtica critica grave (definida pela presenga
de disfungao do ventriculo esquerdo e/ou circulagao
sistémica dependente do fluxo direito-esquerdo pelo
canal arterial) e em criangas maiores e adolescentes com
disfungao ventricular sistélica, independentemente do
gradiente transvalvar. Nivel de evidéncia B.

2. A valvoplastia aértica esta indicada em criangas e
adolescentes com estenose adrtica isolada, com gradiente
pico a pico no cateterismo (com o paciente sedado ou
anestesiado) > 50 mmHg. Nivel de evidéncia B.

3. A valvoplastia adrtica estd indicada em criangas e
adolescentes com estenose adrtica isolada com sintomas
de angina ou sincope ou com alteragdes isquémicas na

eletrocardiografia em repouso ou no exercicio, mesmo
na vigéncia de gradiente pico a pico no cateterismo (com
o paciente sedado ou anestesiado) > 50 mmHg. Nivel
de evidéncia C.

4. Em adultos jovens com estenose adrtica congénita
sem calcificagao significativa da valva aértica e sem
insuficiéncia adrtica, a valvoplastia adrtica com cateter-
balao estd indicada em situacoes semelhantes as descritas
anteriormente para criangas e adolescentes. Nivel de
evidéncia C.

Classe 1lb

1. A valvoplastia aértica pode ser considerada em
criangas e adolescentes assintomaticos e sem sinais
eletrocardiograficos de isquemia com gradiente pico a
pico no cateterismo em repouso entre 40-50 mmHg,
mas que desejam participar de atividades esportivas mais
extenuantes ou engravidar. Nivel de evidéncia C.

Classe 11l

1. A valvoplastia adrtica ndo estd indicada em criangas e
adolescentes assintomdticos com estenose adrtica valvar
isolada com gradiente pico a pico pelo cateterismo
< 40 mmHg e sem evidéncias de isquemia na
eletrocardiografia. Nivel de evidéncia C.

2. Avalvoplastia adrtica ndo estd indicada em pacientes com
estenose adrtica isolada associada a insuficiéncia adrtica
significativa (moderada ou grave), na qual o procedimento
pode piorar a insuficiéncia e a situagao hemodinamica
subjacente. Nivel de evidéncia C.

Recomendacées para a valvoplastia aértica
intrauterina4%'7817

Classe Ilb

1. A valvoplastia aértica intrauterina pode ser considerada
em fetos com estenose adrtica critica entre a 22.2 e a
30.2 semana de gestagdo com marcadores de evolugao
para sindrome de hipoplasia do coracdo esquerdo.
O procedimento deve ser realizado por equipe
multidisciplinar e em locais com ampla experiéncia em
perinatologia. Nivel de evidéncia B.

3.5. Estenose pulmonar valvar (EPV) e atresia pulmonar
com septo integro

A EPV grave ocasionalmente pode cursar com IC,
especialmente no neonato e no lactente jovem.

Recomendacgées para valvoplastia pulmonar com
cateter-balao'¢'7%-1%1

Classe |

1. Avalvoplastia pulmonar com cateter-balao esta indicada
para os neonatos com estenose pulmonar valvar
critica definida pela presenga de estenose pulmonar
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Diretrizes

a0 nascimento com cianose e insaturagao sistémica e
circulagao pulmonar dependente da paténcia do canal
arterial. Nivel de evidéncia B.

2. Avalvoplastia pulmonar esta indicada para os pacientes
com estenose pulmonar valvar classica com gradiente
pico a pico no laboratério de cateterismo > 40-50 mmHg
ou com gradiente instantdneo de pico na ecocardiografia
> 50-60 mmHg. Nivel de evidéncia B.

3. Avalvoplastia pulmonar estd indicada para os pacientes
com obstrugao valvar clinicamente significativa na presenga
de disfuncao ventricular direita, independentemente do
gradiente encontrado. Nivel de evidéncia B.

Classe lla

1. A valvoplastia pulmonar com cateter-balao pode ser
realizada em paciente que possua valva pulmonar
displasica e que se enquadre nos critérios descritos
anteriormente. Nivel de evidéncia C.

2. Aperfuragdo valvar com técnicas percutaneas seguida da
valvoplastia pulmonar estd indicada em neonatos com
atresia pulmonar e septo interventricular intacto com
anatomia de base favoravel, excluindo aqueles pacientes
com circulagao coronaria dependente do ventriculo
direito. Nivel de evidéncia B.

Classe Ilb

1. A valvoplastia pulmonar intrauterina pode ser
indicada no paciente com atresia pulmonar e septo
interventricular integro ou com estenose pulmonar
critica com hipoplasia moderada do ventriculo direito
com sinais de progressao da doenca apés periodo
de observacao seriada de 2-4 semanas ou com sinais
de insuficiéncia cardiaca. Nivel de evidéncia B.

Classe 1l

1. Avalvoplastia pulmonar nao esta recomendada para
o paciente assintomdtico com gradiente instantaneo
maximo pela ecocardiografia < 50 mmHg na presenca
de débito cardiaco conservado. Nivel de evidéncia C.

2. Avalvoplastia pulmonar nao estd indicada em pacientes
sintomaticos com estenose pulmonar valvar e insuficiéncia
pulmonar grave. Nivel de evidéncia C.

3. A valvoplastia pulmonar nao estd recomendada para
pacientes sintomaticos com gradiente instantaneo
méximo pela ecocardiografia < 30 mmHg. Outras causas
devem ser procuradas para explicar os sintomas. Nivel
de evidéncia C.

4. A valvoplastia pulmonar nao deve ser realizada
em pacientes com atresia pulmonar com septo
interventricular integro com circulagao corondria
dependente do ventriculo direito. Nivel de evidéncia B.

3.6. Coartacao da aorta (CoA)

Pacientes com CoA nativa ou recoartagdo podem
evoluir com IC se houver disfuncao do ventriculo
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esquerdo. A opgdo terapéutica percutanea é a angioplastia
isolada ou acompanhada do implante de stents. Stents
revestidos devem estar disponiveis aos pacientes de
alto risco para complicagdes ou para o tratamento de
aneurismas e dissecgoes.

Recomendagoées para angioplastia com balao e implante
de stents na coartagdao/recoartacao da aorta'+*1%*18¢

Classe |

1. A angioplastia com baldo na recoartagao da aorta esta
indicada quando houver gradiente de pressao sistélica
através da lesao, medido por cateter > 20 mmHg, e
anatomia favoravel, independentemente da idade do
paciente. Nivel de evidéncia C.

2. A angioplastia com baldo esta indicada na recoartagao
quando houver gradiente de pressao sist6lica através da
lesao, medido por cateter < 20 mmHg, na presenga de
colaterais significativas e anatomia angiografica favoravel,
independentemente da idade do paciente, assim como
em pacientes com coragdo univentricular ou com
disfungao ventricular importante. Nivel de evidéncia C.

3. O implante de stent é indicado nos pacientes com
recoartagao com gradiente de pressao sistdlica através
dalesdao > 20 mmHg, medido por cateter e que tenham
tamanho suficiente para implante seguro do dispositivo.
Devem ser usados stents que possam ser redilatados
no futuro para o tamanho da aorta do adulto. Nivel de
evidéncia B.

Classe Ila

1. A angioplastia com baldo deve ser considerada na
coartagao nativa como medida paliativa para estabilizar
um paciente grave, independentemente da idade,
quando hé circunstancias atenuantes que justifiquem,
como disfungao ventricular grave, regurgitagao mitral
importante, baixo débito cardiaco ou doenga sistémica
afetada pela condigao cardiaca. Nivel de evidéncia C.

2. O stent que possa ser implantado ou redilatado para o
tamanho da aorta do adulto deve ser considerado no
tratamento da coartagao nativa em pacientes com:

a. Gradiente de pressao sistélica através da lesao
> 20 mmHg, medido por cateter. Nivel de evidéncia B.

b. Cradiente de pressao sistélica através da lesao,
medido por cateter < 20 mmHg, mas com
hipertensao sistémica associada a estreitamento
anatémico que justifique a hipertensao. Nivel de
evidéncia C.

c. Coartagao segmentar longa com gradiente de pressao
sistélica através da lesao > 20 mmHg, medido por
cateter. Nivel de evidéncia B.

3. Oimplante de stents para tratamento da coartagdo (nativa

ou recorrente) deve ser considerado em pacientes nos
quais a angioplastia com baldo falhou. Deve ser utilizado
um stent que possa ser aumentado para o tamanho da
aorta do adulto. Nivel de evidéncia B.
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Classe Ilb

1. A angioplastia com baldo na coartacdo nativa pode ser
considerada em pacientes com mais de 4-6 meses de
idade, quando associada a um gradiente de pressao
sistélica através da lesdo, medido por cateter > 20 mmHg
e anatomia favoravel. Nivel de evidéncia C.

2. A angioplastia com baldao e/ou o implante de stents
podem ser considerados em pacientes com coartagdes
complexas ou doencas sistémicas, como doenga do
tecido conjuntivo ou sindrome de Turner, mas devem
ser avaliados caso a caso. Nivel de evidéncia C.

3. Deve-se considerar a colocagao de stents para tratamento
da coartagao em neonatos e lactentes quando houver
obstrugao complexa do arco adrtico, apesar de tentativas
de alivio cirdrgicas ou por cateter e quando outra
cirurgia for considerada de alto risco. O implante de
stent com tamanho menor que o de adulto implica
um compromisso da equipe cirtrgica para retira-lo ou
aumenta-lo posteriormente, quando o didmetro final
desse dispositivo nao for mais adequado para manter o
fluxo adrtico desobstruido. Nivel de evidéncia C.

4. Deve-se considerar a colocacdo de um stent que possa
ser expandido para o tamanho da aorta do adulto
para tratamento inicial de coartagdo aértica nativa ou
recorrente em pacientes com:

a. Gradiente de pressao sistélica através da lesao
< 20 mmHg, medido por cateter, mas com pressao
diastélica final elevada no ventriculo esquerdo e
estreitamento anatomico. Nivel de evidéncia C.

b. Gradiente de pressao sistélica através da lesao
< 20 mmHg, medido por cateter, em pacientes
que apresentarem colaterais significativas da aorta
resultando em subestimativa da gravidade da
coartacdo. Nivel de evidéncia C.

Classe I

1. Nao devem ser utilizados stents cobertos/revestidos para
tratamento da CoA no arco adrtico resultando em oclusao
das cardtidas, exceto em situagdes nas quais o fluxo para
esses vasos esteja assegurado por outras fontes. Nivel de
evidéncia C.

2. Nao devem ser utilizados stents autoexpansiveis cobertos
para o tratamento da coartacdo da aorta por nao
possuirem forca radial suficiente para dilatar a lesao. Tais
dispositivos devem ser reservados para o tratamento de
possiveis complicagoes, como aneurismas e dissecgoes.
Nivel de evidéncia C.

3. Nao devem ser utilizados stents de pequeno tamanho
que ndo possam ser redilatados em pacientes adultos
com coartagao ou recoartacao. Nivel de evidéncia C.

3.7. Estenoses das artérias pulmonares

As estenoses das artérias pulmonares podem cursar com
IC direita se forem graves e bilaterais. As opgoes terapéuticas
sdo a angioplastia isolada com cateter-balao e o uso de bal6es
cortantes ou de stents. O implante de stents intraoperatérios
deve ser considerado em alguns cenarios.

Recomendacées para angioplastia pulmonar'

Classe |

A angioplastia pulmonar é indicada para o tratamento
de estenoses significativas de ramos da artéria pulmonar
ou para estenose de artéria pulmonar em pacientes
muito pequenos, nos quais o implante primario de stent
por via percutdnea nao é uma opgao segura. Nivel de
evidéncia B.

Classe lla

A angioplastia pulmonar deve ser considerada para o
tratamento da estenose arterial distal significativa ou para
estenose em ramos maiores e mais proximais das artérias
pulmonares que ndo paregam adequados para o implante
primdrio de stent. Nivel de evidéncia B.

Classe 1lb

A angioplastia pulmonar pode ser considerada para
o tratamento de estenoses significativas de ramos
pulmonares resultando em elevagao da pressdao no
segmento proximal da artéria pulmonar ou no ventriculo
direito (na auséncia de estenose da valvula pulmonar)
acima de dois tercos da pressao sistémica. A estenose do
tronco da artéria pulmonar, geralmente, é uma forma de
estenose supravalvar pulmonar que nao responde bem
apenas a dilatagdo por baldo. Nivel de evidéncia C.

Recomendacoes para colocacdo de stent em artéria

pulmonar''%”

Classe |

O implante primario de stent é indicado para o
tratamento de estenoses significativas de ramo
proximais (centrais) ou distais (periféricos) da artéria
pulmonar quando o vaso e/ou o paciente é grande
o suficiente para acomodar um stent capaz de ser
dilatado até o diametro daquele vaso em adultos.
Nivel de evidéncia B.

Classe lla

O implante de stents deve ser considerado em pacientes
em estado grave no periodo pds-operatério quando
o comprometimento hemodindmico é secundario a
estenose de ramos pulmonares, em pacientes de qualquer
idade, particularmente se a dilatagdo com baldo ndo teve
sucesso. Nivel de evidéncia B.

O implante primario de stent deve ser considerado no
tratamento da estenose significativa do tronco da artéria
pulmonar resultando em elevacao da pressao do VD,
desde que o stent ndo comprometa o funcionamento
da vélvula pulmonar e ndo invada a bifurcagao da artéria
pulmonar. Nivel de evidéncia B.

O implante hibrido de stent deve ser considerado quando

o paciente estd sendo submetido a cirurgia cardiaca e uma
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lesao estendtica que poderia ser tratada concomitantemente
com o implante do stent foi identificada no pré-operatério
ou no intraoperatério. Nivel de evidéncia C.

Classe Ilb

1. O implante de pequenos stents sem potencial para
atingir o tamanho adulto nas artérias pulmonares
pode ser considerado como parte de uma estratégia
cirGrgica/intervencionista combinada de paliacao
para estenoses graves em criangas pequenas e/ou
criticamente enfermas. Esses stents provavelmente
necessitam ser removidos ou ter o seu diametro
aumentado cirurgicamente durante uma operagao
futura planejada (p. ex., substituicdo de conduto,
complementacao de Fontan). Nivel de evidéncia C.

Recomendacgdo para o uso de balées cortantes'*
Classe I1A

1. Ouso do baldo cortante é recomendado como tratamento
de escolha nas estenoses pulmonares periféricas com
estreitamentos > 50% do didmetro original do vaso,
com pressoes no ventriculo direito > 50-66% da pressao
sistémica associados ou ndo a presenca de sintomas e em
casos resistentes a dilatacio com baldes de alta pressao.
Nivel de evidéncia B.

3.8. Disfuncao de condutos entre o ventriculo direito (ou
subpulmonar) e a artéria pulmonar

1. Pacientes no PO tardio de cirurgias que envolvem a
colocacdo de condutos entre o ventriculo direito (ou
ventriculo subpulmonar) e a artéria pulmonar podem
evoluir com disfungdo do conduto (estenose e/ou
insuficiéncia) e insuficiéncia cardiaca direita.

Recomendacées para o implante percutineo da valva
pulmonar#61%8

Classe |

O implante percutdneo da valva pulmonar (Melody®
ou Cribier-Edwards®) estd indicado em pacientes >20 kg
no pds-operatério de cirurgias nas quais foram utilizados
condutos para restabelecer a continuidade do ventriculo
direito a artéria pulmonar e que apresentam evidéncias
objetivas de disfuncao do conduto (estenose e/ou
insuficiéncia significativas) e que se enquadrem nos critérios
técnicos de inclusdo e exclusao preestabelecidos para cada
tipo de valva a ser empregada. Nivel de evidéncia B.

3.9. Sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo (SHCE)
e variantes

A SHCE é uma das causas principais de IC no periodo
neonatal. A paliacao hibrida inicial propicia fluxo sistémico
livre apds o implante do stent no canal arterial, mantém
fluxo pulmonar adequado com as bandagens pulmonares
e assegura comunicagao interatrial ndo restritiva por meio
da atriosseptostomia.
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O procedimento é realizado com taxas de mortalidade
aceitaveis. E fundamental que esses pacientes sejam seguidos
de perto no perfodo interestagio. A monitoracao do peso,
da saturagao sistémica de oxigénio, da fungao do ventriculo
direito, da valva tricGspide e da velocidade do fluxo retrégrado
no arco é fundamental para o diagnéstico precoce de
possivel isquemia miocdrdica secunddria a fluxo corondrio
insuficiente’®-192,

Recomendacées para a paliacao hibrida inicial para
SHCE146,189-192

Classe lla

1. Em neonatos com SHCE e variantes, a paliacao hibrida
pode ser realizada como alternativa a abordagem
cirtirgica tradicional ou como ponte para posterior

transplante cardiaco. Nivel de evidéncia B.

Classe Ilb

1. A paliagao hibrida para SHCE e variantes pode nao estar
indicada em portadores de obstrugdo prévia no arco
adrtico, que pode piorar apés o implante do stent no
canal arterial. A confecgdo de um shunt retrégrado deve
ser considerada nesses casos'?. Nivel de evidéncia C.

4. TERAPIA DE RESSINCRONIZACAO
CARDIACA EM CARDIOPATIAS CONGENITAS

A insuficiéncia cardfaca € o principal problema de satide
publica em todo o mundo, com prevaléncia de 2-3% anual.
A terapia de ressincronizagao cardiaca (TRC) se apresenta
como 6tima opgao terapéutica, com melhora clinica
importante dos portadores de insuficiéncia cardiaca grave
refratdrios a terapéutica medicamentosa, principalmente
aqueles com disfuncao ventricular grave (FEVE < 35%),
complexos QRS alargados (principalmente bloqueio de
ramo esquerdo — BRE)'**'%. A TRC tem proporcionado
melhora clinica importante, com melhora da capacidade
funcional e reducao da classe funcional de IC (CF IC), com
reducao inclusive da mortalidade total. Atualmente, a TRC é
considerada com indicacao classe | para os pacientes com IC
CF 1I/1IV, FEVE < 35% e QRS alargado (BRE ou > 150 ms).

Avangos na cirurgia cardiaca, nos Gltimos anos, ocasionaram
aumento da sobrevida dos portadores de cardiopatia
congénita, com aumento, consequentemente, do nimero de
portadores de insuficiéncia cardiaca no seguimento tardio dos
portadores das cardiopatias congénitas graves. O excelente
resultado da TRC nos pacientes adultos tém aumentado o
interesse da aplicacao da TRC nos portadores de IC avangada
e cardiopatias congénitas associadas, entretanto os critérios de
inclusdo podem nao ser preenchidos completamente nessa
populagao!?6-2%,

Na populagdo com cardiopatia congénita complexa,
existem trés subgrupos diferentes de acometimento
cardiolégico de acordo com a anatomia do coragao e,
principalmente, com anatomia poés-cirtrgica dos pacientes
submetidos a corregao, sendo considerados os portadores
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de ventriculo esquerdo sistémico, ventriculo direito sistémico
e ventriculo Gnico, que sabidamente apresentam respostas
diferentes durante o seguimento®'-2%%,

Por esse motivo, a avaliagdo detalhada da anatomia e do
grau de disfuncdo ventricular é crucial para se decidir pela
TRC, e os estudos de imagem e mecanica cardiaca se tornaram
muito importantes para avaliar a severidade da IC e o grau
de disfungao do ventriculo principal (direito ou esquerdo) e
a quantificagao da dissincronia inter/intraventicular para se
decidir sobre o tipo e o local de implante dos eletrodos?*>-2%°.

Experiéncia da ressincronizacao cardiaca em portadores de
cardiopatias congénitas mostra que os principais estudos de
TRC nos portadores de IC e cardiopatias congénitas incluiram
populagdes heterogéneas, de acordo com as variaveis
anatdmicas encontradas, como ja citado.

O grupo de pacientes com disfuncdo de ventriculo
esquerdo sistémico representa a grande maioria, e isso se deve
a cardiomiopatias adquiridas e bloqueios atrioventriculares,
sempre associados a outros defeitos anatdmicos, apresentando
resultados satisfatérios, apesar de poucos estudos (com
amostra pequena e ndo randomizados). A insuficiéncia de
ventriculo direito sistémico é comumente encontrada em
portadores de transposicao completa de grandes artérias
que se submeteram a cirurgia corretiva (Mustard ou Sennig)
e pacientes com transposicao congénita corrigida das grandes
artérias (dupla discordancia). Os resultados de estudos com
poucos pacientes demonstraram melhora significativa da
fracdo de ejecdo de VD (> 10%; p = 0,004) e diminuigao
do QRS (161 ms para 116 ms), associado a melhora da CF
IC e desempenho aos esforgos'®.

Os pacientes com insuficiéncia do ventriculo Gnico
constituem o maior desafio em relagdo a terapéutica de TRC,
pois apresentam ventriculo hipoplasico e, por esse motivo,
ap6s a corregdo cirdrgica (Fontan ou conexao cavopulmonar
com direcionamento das cavas para a artéria pulmonar), fica
dificil saber qual morfologia ventricular suportard a circulagao
sisttmica, sendo comum no seguimento a presenca de
insuficiéncia cardiaca?'*2"3.

Bacha e cols.'”* avaliaram os efeitos da TRC em 26 pacientes
com ventriculo tnico, com implante de eletrodos epicardicos,
com a maior distdncia possivel entre os eletrodos, e observaram
redugao significativa do complexo QRS (104 para 72 ms;
p < 0,01) e melhora da classe funcional (CF IC).

Em virtude da complexidade das cardiopatias congénitas
e das variagoes anatomicas, as respostas a TRC apresentam
resultados variaveis; além disso, o implante dos eletrodos, na
sua grande maioria epicardicos, se apresenta como imenso
desafio, sendo totalmente diferente nos adultos.

Outro fato importante é que a grande maioria desses
pacientes foi submetida a cirurgias cardiacas prévias,
evoluindo com bloqueios atrioventriculares (BAV) variaveis
que necessitaram do implante de um eletrodo para
estimulagdo ventricular e que evolutivamente progrediram
para insuficiéncia cardfaca apés estimulagdo unicameral
a longo prazo, e alguns estudos demonstraram melhora
significativa apos up-grade para ressincronizagao cardiaca.

Ao lado dos pequenos estudos, com seguimentos variaveis,
sobrevidas e complicagoes muito semelhantes, a base para

se decidir sobre a ressincronizagao cardiaca até o momento,
nessa populagdo especifica, se encontra limitada a trés estudos
restrospectivos, que englobaram condigdes anatomicas e
etioldgicas diferentes.

Dubin e cols.?** avaliaram a evolugdo de 103 pacientes
com cardiopatia congénita complexa em estudo multicéntrico,
sendo a grande maioria deles com disfuncao de ventriculo
esquerdo sistétmico, com seguimento médio de 4,8 meses, que
foram submetidos a TRC. Observaram redugao significativa
da duragao do QRS (166 = 33 para 126 = 24ms) e aumento
sistémico na FEVE (26 + 12 para 40 = 15%; p < 0,05).

Cecchin e cols.?® acompanharam 60 pacientes com
cardiopatia congénita submetidos a TRC, com seguimento
de até 64 meses, sendo observados reducao significativa da
largura do complexo QRS (149 ms para 120 ms — médio;
p < 0,001) e aumento importante da FE do ventriculo
esquerdo sistémico (36% para 43%; p < 0,01), com
sobrevida > 92% nesse periodo.

Outro importante estudo retrospectivo e com o maior
nimero de pacientes até o momento (109) foi o realizado
por Janousek e col., com caracteristicas similares, também
submetidos a TRC, que evoluiram com melhora da FE do
ventriculo sistémico (27% para 39%; p < 0,01), diminuigao
também importante da largura do QRS (160 ms para 130 ms;
p < 0,01) e sobrevida no periodo de 94%.

O que se nota nesses estudos é que as taxas de respostas
variaram de 32-76%, entretanto com melhora significativa
de todos os parametros considerados na analise dos
pacientes submetidos a TRC (classe funcional de IC/FE
do ventriculo sistémico e capacidade funcional), sendo
importante notar que a maioria dos pacientes apresentava
ventriculo esquerdo sistémico (63-77%), e os pacientes com
ventriculo direito sistémico (15-29%) nas diferentes coortes
também apresentaram melhora dos parametros avaliados.

Pacientes com ventriculo tnico sistémico corresponderam
a um pequeno ndmero (4-22%) nos trés estudos, entretanto
apresentaram o mesmo grau de melhora na CF IC, assim como
nos parametros ecocardiograficos e clinicos.

Fator importante a ser notado é que 55-77% dos pacientes
eram portadores de marca-passo cardiaco unicameral por
bloqueios AV avancados, sendo entdo submetidos a up-grade
para TRC.

A classe funcional Il ou IV de IC, que é um critério maior
para indicacao de TRC nos adultos, nao se aplica totalmente
aos portadores de cardiopatia congénita, visto que a maioria
dos pacientes nesses estudos se encontrava em CF | ou I,
entretanto eram pacientes com concomitante indicacao
de cirurgia cardfaca corretiva (15-32%) e/ou indicagdo de
marca-passo ou desfibrilador automatico (CDI; 55-77%),
sendo decidido pelo implante de TRC nesse momento.

Em relagao a fragao de ejecao < 35%, utilizada nos
adultos, observa-se, nesses estudos, que a fracdo de
ejecao do ventriculo sistémico variou de 26-36%, sendo
um critério que pode ser utilizado atualmente. Entretanto,
o que se apresenta como fator de dificil avaliacao é se o
ventriculo sistémico é o direito devido a dificuldade de
avaliacao pela metodologia empregada (morfologia do VD
diferente do VE).
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Finalmente, a largura do complexo QRS > 120 ms (ou
> 150 ms), que se mostrou até o momento o critério mais
seletivo para pacientes com dissincronia mecanica ventricular,
na grande maioria os pacientes desses estudos apresentavam
QRS > 120 ms (149-160 ms), sendo que no estudo de Dublin
54% dos pacientes apresentaram dois critérios para TRC (QRS
> 120 ms e FEV sistémico < 35%), sendo considerados bons
respondedores apds o periodo de seguimento.

Em resumo, por meio das novas metodologias diagndsticas,
é importante avaliarmos a presenca de algum grau de
dissincronia mecanica intraventricular, visto que o trabalho
hemodinamico realizado nesses pacientes é dependente, na
grande maioria, de apenas um ventriculo ( esquerdo, direito
ou (nico), e os pacientes que apresentam algum critério de
inclusao utilizado nos adultos (FEV < 35%/classe funcional
de IC II-Il e QRS > 120 ms) sao étimos candidatos a TRC,
principalmente se serdo também candidatos a implante de
marca-passo ou desfibrilador automatico-CDI, vistos os bons
resultados dos estudos até o momento.

Recomendacao

Considerando-se a pequena populacdo de pacientes
avaliados e os estudos retrospectivos até o momento, a
indicacdo para TRC deve basear-se, ainda, na tentativa de
localizar os pacientes que apresentem os critérios de inclusao
semelhantes aos dos adultos, levando em consideracao
que a combinagdo de dois ou mais dos critérios seleciona
a populacdo com maior chance de responder a TRC (FEV
sistémico < 35%, QRS > 120 ms, IC CF II-111), upgrade de
marca-passo para TRC, dissincronia intraventricular evidente
(ecocardiografia ou ressondncia magnética), podendo
atualmente ser considerado um procedimento terapéutico
de indicacao classe Il com nivel de evidéncia C.

5. INDICACAO DE ASSISTENCIA
CIRCULATORIA

Nos dltimos anos, os dispositivos de assisténcia circulatéria
mecanica (ACM) se tornaram alternativas terapéuticas no
tratamento do choque cardiogénico e na manutengao do
suporte circulatério de pacientes com insuficiéncia cardiaca,
refratarios ao tratamento convencional. Esses dispositivos
sdo capazes de manter as condigbes hemodindmicas dos
pacientes por periodo prolongado, substituindo de forma
temporaria ou definitiva, total ou parcialmente, a fungao de
bomba do coragao. Estao indicados como suporte temporario
para o miocardio até sua recuperagao (“terapia ou ponte de
resgate”), como ponte para posterior realizagao do transplante

cardiaco (“ponte para transplante”) e, ainda, como substituto
ventricular permanente (“terapia de destino”), quando existe
alguma contraindicacao ao transplante ou recusa do paciente
ou seus responsaveis ao procedimento?®'*.

Na faixa etdria pedidtrica, apesar dos avangos na
tecnologia dos dispositivos de assisténcia ventricular
(VAD, em inglés) e da aprovagao pela Food and Drug
Administration, essa forma de suporte circulatério nem
sempre é amplamente disponivel ou pode ser implementada
em situagoes emergenciais. Nesses casos, a oxigenagao por
membrana extracorpérea (do inglés ECMO) continua a ser
a base para o inicio e a manutengao de suporte circulatério
mecanico na insuficiéncia cardiaca em criangas?'®.

5.1. Indicacoes

A selecao dos pacientes, o momento da indicagao e
o tempo de uso continuam a ser fatores determinantes
para os possiveis desfechos em receptores de dispositivos
de assisténcia circulatéria. As criangas que tém perfusao
periférica critica (ou seja, acidose metabdlica, indice cardiaco
< 2,0 L/m*min, saturacdo venosa mista < 40%), apesar
da administragao de drogas vasoativas, sinais iniciais de
insuficiéncia renal, hepatica ou de miltiplos érgaos, e aquelas
para as quais nao ha opgdes cirlirgicas para a correcao das
lesdes estruturais residuais sao exemplos de pacientes que
devem ser considerados para ACM?'5217,

Historicamente, a classificagdo funcional da New York
Heart Association (NYHA) é utilizada como um meio simples
de avaliar a extensdo da insuficiéncia cardiaca em adultos,
categorizando os doentes em relagao a limitagao da atividade
fisica, norteando o tratamento a ser empregado'*. Para a
populagao neonatal foi criada a Ross Classification'. que
passou por modificagdes e englobou a faixa etdria pediatrica.
Recentemente foi proposto o Interagency Registry for
Mechanically Assisted Circulatory Support (INTERMACS),
que é um registro norte-americano para o emprego de
dispositivos de suporte circulatério mecéanico no tratamento
da insuficiéncia cardiaca avancada®'“. Essa classificagdo ja é
bem empregada em adultos, necessitando de maiores estudos
na populagao pediatrica®'®. As Tabelas 54 a 58 norteiam as
recomendacgoes para a indicagao de suporte circulatério
mecanico na populagao pedidtrica.

5.2. Contraindicacoes para ACM

Ha algumas contraindicagdes para ACM, tais como
prematuridade extrema, muito baixo peso ao nascer
(< 1,5 kg), doencas neopldsicas malignas em curso com
expectativa de vida muito limitada, faléncia avangada

Tabela 54 - Indicagdes de ACM relacionadas ao quadro evolutivo do paciente?”®

Classe de recomendagao

Indicagoes relacionadas ao quadro evolutivo do paciente

Nivel de evidéncia

Causas reversiveis de insuficiéncia cardiaca devem ser abordadas antes de o paciente ser considerado

C

para ACM

| Antes do implante, pacientes encaminhados para ACM devem ser avaliados quanto & elegibilidade para

transplante
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Tabela 55 - Indicagdes de ACM relacionadas a classificagao da insuficiéncia cardiaca

Classe de recomendagao

Indicacdes relacionadas a classificagdo da insuficiéncia cardiaca

Nivel de evidéncia

Ib

Todos os pacientes considerados para ACM devem ter sua classe funcional definida pela Modificated

Ross Classification

Ib Todos os pacientes avaliados para ACM devem ter seu perfil de INTERMACS definido C

Tabela 56 - Indicagées de ACM de longa duragdo em pacientes em choque cardiogénico

Classe de recomendacao

Indicagdes de ACM de longa duragéo em pacientes em choque cardiogénico

Nivel de evidéncia

Os pacientes cuja fungéo ventricular é considerada ndo recuperavel ou improvavel de recuperar sem

lla suporte com dispositivos de longo prazo c
Pacientes incapazes de manter a hemodinamica normal e as fungdes vitais com ACM temporéria ou que
lla - ; . L C
nao podem ser retirados de ACM temporéria ou do suporte inotropico.
lla Pacientes com a possibilidade de recuperacéo significativa da fungéo de 6rgédos-alvo e da qualidade de vida
lla Pacientes sem leséo irreversivel de 6rgdo-alvo

Tabela 57 - Indicagdes de ACM de acordo com a estratificagao de risco

Classe de recomendagao

Indicagdes de ACM de acordo com a estratificagao de risco

Nivel de evidéncia

lla

Pacientes dependentes de inotrépicos devem ser considerados para ACM, considerando-se a alta taxa de

B

mortalidade apesar de tratamento médico continuo

Pacientes com IC que estdo em alto risco de mortalidade em 1 ano devem ser encaminhados para a
lla terapia avangada, incluindo transplante cardiaco, ou ACM (ponte para o transplante ou terapia de destino), C
conforme apropriado

Tabela 58 - Indicagoes de ACM de acordo com o dispositivo

Classe de recomendagao

Indicagdes de ACM de acordo com o dispositivo

Nivel de evidéncia

lla

Ha indicagdo de ECMO quando é esperada rapida recuperagéo (casos de miocardite aguda ou disfungéo

B

pds-cardiotomia)

lla

Ha indicagdo de ACM quando ha disfung&o cardiaca cronica (dispositivo intracorpéreo se superficie
corpérea > 0,6 m? e extracorporeo se superficie corporea < 0,6 m?)

de mdaltiplos érgaos, lesdes cardiacas congénitas
complexas que envolvem comunicagdes intracardiacas
ou pulmonares com faléncia irreversivel e malformacoes
extracardiacas graves, como alteragdes cromossémicas e
sindromes genéticas com progndstico desfavordvel em
relagdo a qualidade de vida.?'*2"

6. TRATAMENTO CIRURGICO DA IC

As principais causas de insuficiéncia cardiaca em
pacientes pediatricos e adultos com cardiopatia congénita
estao relacionadas as grandes comunicagdes intracardiacas
ou as lesdes obstrutivas causadas, sejam primdrias, sejam
em decorréncia de lesdes residuais naqueles que ja foram
submetidos a algum tipo de procedimento corretivo ou
paliativo?%.

Em contraste com a insuficiéncia cardiaca no adulto,
secunddria as cardiopatias adquiridas, os pacientes com
cardiopatia congénita geralmente apresentam fungao
ventricular esquerda normal. Nos pacientes pedidtricos com
disfungao ventricular esquerda ocorre cardiomiopatia dilatada,
miocardite, lesdes de isquemia-reperfusdo apds circulagao
extracorpérea ou anomalias da artéria corondria.

O grande desenvolvimento e o progresso na cirurgia
cardiaca e na cardiologia tém permitido que os pacientes
pedidtricos com cardiopatia congénita atinjam, com maior
frequéncia, a idade adulta. Embora a sobrevida a longo prazo
e a qualidade de vida dos pacientes com cardiopatia complexa
tenham melhorado de forma expressiva, observamos
crescimento no ndmero de casos que evoluem com
insuficiéncia cardiaca. Espera-se que isso ocorra em 10-20%
dos pacientes vivos com lesao anatomica cardiaca congénita.
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Tabela 59 - Recomendagoes para pacientes pediatricos e adultos com IC

Classe Indicagao Nivel de evidéncia
| Tratamento cirdrgico de lesdes estruturais responsaveis por sobrecarga de volume, pressao, inotropismo B
ou ritmo
lla Tratamento cirlrgico das arritmias B
1A Tratamento de lesdes residuais com repercuss@o hemodinamica importante B
IA Revisdo de Fontan nos casos de faléncia da fisiologia univentricular, na enteropatia perdedora de B
proteina, bronquite plastica, arritmia refrataria
1B Correcéo de defeito cardiaco estrutural em paciente com indicagao de transplante C

Nesse grupo, merecem muita atengao os pacientes com
fisiologia univentricular submetidos a operacao do tipo Fontan.

Apesar de tal procedimento possibilitar boa qualidade de
vida, a faléncia da circulagao univentricular esta associada
a enteropatia perdedora de proteina, arritmias intrataveis e
disfuncao do ventriculo sistémico. Outras situagdes clinicas
em que o ventriculo direito é mantido como ventriculo
sistémico, seja nos pacientes com transposicao dos grandes
vasos corrigido pelas técnicas de Mustard ou Senning, seja
na transposigao corrigida, a insuficiéncia cardiaca podera
ser observada na idade adulta®?'.

Identificar a etiologia exata da insuficiéncia cardiaca na
crianca pode ser bastante dificil. O tratamento cirtrgico na
insuficiéncia cardiaca aguda estd diretamente relacionado
a corregao da cardiopatia congénita responsavel pelo
quadro clinico, restaurando a estabilidade hemodinamica e
minimizando a lesdo de orgaos-alvo, com a utilizagao ou nao
de suporte circulatério de curta duragao*.

Nos pacientes com insuficiéncia cardiaca cronica, as terapias
estdo diretamente relacionadas a melhora dos resultados a longo
prazo, minimizando as alteragoes inflamatérias e fibréticas do
miocdrdio, além das alteragbes da vasculatura pulmonar e
sistémica. Os procedimentos cirtirgicos devem atuar?*.

1. Na redugdo da sobrecarga volumétrica (comunicagoes
da esquerda para a direita, insuficiéncia valvar ou fistulas
arteriovenosas).

2. Nareducao da sobrecarga pressérica (obstrugao na via
de saida ou na via de entrada ventriculares, atriais ou
arteriais, como nas lesdes valvares, estreitamento de
vasos etc.).

3. Nas situagoes que afetam o inotropismo, como
miocardite, hipdxia, lesdes na artéria coronaria.

4. Nas alteragbes do cronotropismo, como nas arritmias
ventriculares e supraventriculares, e no bloqueio
atrioventricular total**.

Alguns desses pacientes podem atingir um grau de IC muito
avancado e necessitarao de algum tipo de suporte circulatério
mecanico e transplante cardfaco???.

O transplante cardiaco é ainda o melhor tratamento para a
IC terminal, com resultados bastantes expressivos nas Gltimas
décadas®*. Entretanto, a mortalidade na fila de espera se
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mantém elevada devido a dificuldade de se obter um doador
compativel e, a longo prazo, as complicacoes relacionadas
a imunossupressdao continuam a ser uma preocupagao.
Alternativas ao transplante, como a ventriculectomia parcial
ou a cirurgia naqueles que ja preenchem critérios de
transplante, ndo apresentam dados conclusivos para a sua
indicacao rotineira. Os dispositivos de assisténcia ventricular,
como terapia de destino (implante permanente), ponte para
recuperagdo (remodelamento ventricular) ou para chegar
ao transplante (ponte para transplante), aparecem nesse
cendrio de forma muito promissora??. Tabela 59 descreve as
recomendagbes do tratamento cirtrgico na IC.

7. CONSIDERACOES SOBRE ANESTESIAS E
O INTRAOPERATORIO

O planejamento cirdrgico-anestésico deve contemplar
a implementacao de medidas perioperatérias capazes
de reduzir o risco do paciente, levando em conta os
elementos da avaliacdo pré-operatéria. Descreveremos
a seguir as recomendacgdes referentes a monitoragao
perioperatéria e a implementagdo de medidas que
visam reduzir as principais complicagbes, assim como as
peculiaridades anestésicas??7-22°.

7.1. Oferta e consumo de oxigénio tecidual

Pacientes de alto risco cirdrgico que, durante o
perioperatdrio, nao recebem oferta adequada de
oxigénio tecidual (DO,) desenvolvem mais complicagdes
no pés-operatdrio, muitas vezes fatais. O desequilibrio
entre oferta e consumo de oxigénio tecidual ocorre
particularmente no intraoperatério e nas primeiras horas
apés o término da cirurgia. Nesse contexto, a redugao da
oferta de oxigénio esta associada a redugao da oxigenacao
global, a hipoperfusao tecidual e a maior ocorréncia de
complicagbes pés-operatérias. Com o objetivo de adequar
a oferta de oxigénio tecidual no perioperatério, algumas
recomendagbes devem ser seguidas.

Grau de recomendacao |

e Durante o periodo perioperatério, deve-se otimizar a
oferta de oxigénio tecidual, com o objetivo de adequar
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a perfusdo tissular e evitar a ocorréncia de disfungao
organica. Nivel de evidéncia A.

e Estratégia visando a superoferta de oxigénio (DO,
supramaximo) deve ser evitada, pois nao resulta em
prevencao da disfungdo organica. Nivel de evidéncia A.

* A reposicao volémica no perioperatério deve ser
cuidadosa e baseada em metas continuamente avaliadas,
preferencialmente por meio de parametros dindmicos,
como o delta PP (o delta PP deve estar abaixo de 13%), a
variagao do volume sistélico, o ganho na pressao arterial
ou débito cardiaco (ecocardiografia) e a melhora dos
parametros de perfusao tecidual, como a SVO,, o lactato
e o excesso de bases. Nivel de evidéncia A.

Grau de recomendacao Ila

* A otimizacao da oferta de oxigénio deve ser realizada
por meio de avaliacdo adequada do estado volémico
do paciente, desafiando o sistema cardiovascular com
provas volémicas e reavaliagdes continuas. Nivel de
evidéncia B.

* A utilizacdo de inotrépicos, como a dobutamina
milrinona, no perioperatério do paciente de alto risco,
estd indicada em casos de nao adequagao da oferta de
oxigénio e da relacao oferta-consumo quando a volemia
estd ajustada. Devem ser iniciadas doses baixas, e o
paciente deve estar monitorado quanto a ocorréncia de
efeitos adversos, como isquemia e taquicardia. Nivel de
evidéncia B.

e Atransfusdo de hemdcias deve ser realizada no paciente
de alto risco em situagdes de hipéxia tecidual ou
desequilibrio entre oferta-consumo de oxigénio. Nivel
de evidéncia A.

* A reposicao fluida pode ser feita com cristaloides ou
coloides, nao havendo diferencas significativas entre
eles. Recomendamos a opgdo por cristaloides, dados
0 menor custo e os poucos efeitos deletérios. Nivel de
evidéncia B.

*  Deve-se evitar estratégia liberal de reposicao de fluidos
no perioperatério, uma vez que ela estd associada a pior
morbimortalidade. Nivel de evidéncia B.

7.2. Monitoracao hemodinamica guiada por metas

A terapia hemodindmica guiada por metas refere-se
a um protocolo de cuidados perioperatérios que utiliza
o débito cardiaco ou medidas de perfusao tecidual, por
exemplo, saturagdo venosa central (SVO,), como metas do
tratamento com fluidos e inotrépicos. Estudos randomizados
recentes tém demonstrado reducao de morbimortalidade dos
pacientes de alto risco submetidos a protocolo de cuidado
perioperatério baseado em metas, como a otimizagdo do
débito cardiaco e/ou da SVO,. Algumas recomendagées
devem ser seguidas.

Grau de recomendacao |

*  Pacientes de alto risco cardiaco devem ter a hemodinamica
monitorada com o objetivo de otimizar pardmetros, como
o débito cardiaco e/ou a saturagdo venosa de oxigénio.
Nivel de evidéncia A.

e Saturacdo venosa central em torno de 70% deve ser
alvo do manejo perioperatério do paciente de alto risco
cirdrgico. Nivel de evidéncia B.

* O paciente de alto risco cirtrgico deve ter a saturagao
venosa central de oxigénio monitorada por meio da
introducdo de um cateter venoso central. Nivel de
evidéncia B.

7.3. Monitoracgao perioperatéria do débito cardiaco

A avaliacao cuidadosa do estado volémico do paciente
quanto a mensuragao da resposta organica a terapéutica,
como infusdo de fluidos, farmacos vasoativos e transfusao
de hemocomponentes.

7.4. Escolha da técnica anestésica

A evolugao tecnolégica, com o advento de melhoras
técnicas de monitoragao anestésica e novos farmacos, permite,
na prdtica, uma anestesia mais segura, o que resultaem melhor
recuperagao do paciente.

Grau de recomendacao |

A monitoracao anestésica deve ser realizada minuciosamente
para permitir avaliacao continua da profundidade da anestesia
e a utilizacao das menores doses possiveis de farmacos. Nivel
de evidéncia A.

7.5. Escolha do agente anestésico

Recomenda-se que a indugao anestésica seja sempre
realizada de forma lenta e segura, evitando instabilidade
hemodindmica com ocorréncia de isquemia miocardica
e cerebral.

Medicamentos de rapido inicio de agao, reduzida duragao
e reduzido efeito residual devem ser preferencialmente
utilizados em todos os procedimentos anestésicos. Nivel
de evidéncia B.

7.6. Manutencao da temperatura corporal

A ocorréncia de hipotermia intraoperatéria estd relacionada
ao aumento da resposta ao estresse, a hipertensdo e a
ocorréncia de eventos isquémicos miocardicos, resultando
em aumento da morbimortalidade cirdrgica.

Grau de recomendacao |

A normotermia perioperatéria deve ser mantida para a
prevencao de eventos cardiovasculares. Nivel de evidéncia A.
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7.7. Suporte ventilatorio no perioperatorio

A troca gasosa pulmonar geralmente é comprometida
durante a anestesia geral com ventilagado mecanica (VM),
resultando em reduzida oxigenagao arterial. A principal
causa de hipoxemia no perioperatério de cirurgia cardiaca
é a ocorréncia de atelectasias, presentes em 90% dos
pacientes anestesiados. Ha importante correlagao entre
a quantidade de atelectasia e shunt pulmonar, sendo
interessante a utilizacdo de manobras para a prevengao
da formacao de atelectasias e/ou reabertura de &reas
pulmonares colapsadas.

Seguem as principais recomendagbes para o manejo da
ventilagdo mecanica no perioperatério.

7.8. Pressao controlada x volume controlado

A comparagao das diferentes modalidades ventilatérias no
intraoperatério ndo demonstrou beneficio de uma técnica
em relagdo a outra.

7.9. Volume corrente

A utilizacao de volume corrente varidvel ndo é uma pratica
muito utilizada durante a ventilagdo mecénica em pacientes
anestesiados. Nesse periodo, ocorrem varias alteragoes da
mecanica pulmonar relacionadas, principalmente, ao tipo
de cirurgia, presenca de afastadores, compressao extrinseca
e utilizacao de bloqueadores neuromusculares. Entretanto,
sabe-se que o emprego de elevado volume corrente pode
estar associado com a ocorréncia de altas pressoes alveolares,
hiperdistensao pulmonar e liberagdao de mediadores
inflamatérios que determinam importantes alteragdes da
funcao pulmonar. Recomenda-se a utilizagdo de baixo
volume corrente, para evitar a hiperdistensao alveolar.

Grau de recomendacao |

Recomenda-se a utilizagdo de volume corrente de
8-10 mL/kg na modalidade volume controlado ou pico/
platé de pressdao inspiratéria suficiente para manter
esse mesmo volume na modalidade pressao controlada.
Nivel de evidéncia C.

7.10. Pressao positiva ao final da expiracao (PEEP)

Estudos recentes demonstram que a aplicagao de PEEP
minima de 5 cmH,O no intraoperatério resulta em melhora
dos parametros de oxigenagdo no intraoperatério e no
po6s-operatério, com redugdo na formagdo de atelectasias.
Os estudos atuais sugerem aplicagao de PEEP em todos
o0s pacientes submetidos a anestesia geral, especialmente
naqueles de maior risco de complicagées pulmonares.

Grau de recomendacdo |

A aplicagao de PEEP durante anestesia geral é recomendada
por associar-se a melhora da oxigenagdo e prevencao da
formacao de atelectasias. Nivel de evidéncia B.

7.11. Manobras de recrutamento alveolar

Imediatamente apés a instalacdo da anestesia geral,
aparecem atelectasias em areas dependentes, que sao
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responsdveis pelas alteragdes da oxigenacao no periodo
perioperatério. A utilizacao das manobras de recrutamento
alveolar, associadas ao emprego da PEEP nesse periodo,
é fundamental na abertura dos alvéolos colabados e na
manutengao de sua paténcia, resultando em melhora da
oxigenacao. Estudos recentes demonstraram beneficios das
manobras de recrutamento intraoperatério na prevencao
de hipoxemia pds-operatdria, sem ocasionar prejuizo
hemodinamico?%-2%.

Grau de recomendacao |

A utilizacao das manobras de recrutamento é pratica
recomendada no intraoperatério com o objetivo de evitar o
colapso alveolar. Nivel de evidéncia B.

7.12. Fragao inspirada de oxigénio
A utilizagdo de baixas fragoes inspiradas de oxigénio

(abaixo de 0,4) nao é recomendada durante a inducao
anestésica, exceto nas cardiopatias em que o aumento
da FiO, pode determinar vasodilatacdo pulmonar com
desvio do fluxo da circulagao sistémica para os pulmaes,
podendo determinar isquemia miocardica, por reduzir
a margem de seguranca, caso haja dificuldade de
manipulagdo da via aérea. A limitacdo do uso de altas
fragoes de oxigénio somente na fase de indugao anestésica
prevenird a formagao de atelectasias durante a subsequente
fase de manutencdo da anestesia. Assim, a ventilacdo
durante a manutencdo da anestesia deve ser feita com
moderada fragdo de oxigénio inspirado (FIO, em torno
de 0,3-0,4), que deve ser aumentada somente em caso
de comprometimento da oxigenagao arterial.

Grau de recomendacao |

Na inducdo anestésica, recomenda-se a utilizacdo de
fracdo inspirada de O, de 1,0, para assegurar oxigenagao
adequada para a realizagao da intubagao. Na manutencao
da anestesia, deve-se utilizar fragao inspirada de oxigénio
suficiente para manter a saturagao de oxigénio acima de
98%. Nivel de evidéncia C.

8. MANEJO DA INSUFICIENCIA CARDIACA
EM POS-OPERATORIO DE CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Os fatores implicados no desenvolvimento de insuficiéncia
cardiaca (IC) ap6s cirurgia cardiaca (PO) em cardiopatias
congénitas (CC) com circulacao extracérporea (CEC) incluem:
1) resposta inflamatéria sistémica; 2) isquemia miocdrdica
devida a clampeamento da aorta; 3) hipotermia; 4) injiria de
reperfusao; 5) ventriculotomia (quando realizada); 6) lesoes
residuais. Eles requerem adequado manejo terapéutico?>*23
(Tabela 60).

8.1. Avaliacao hemodinamica e oxigenacao tecidual
Acurada avaliagao do débito cardiaco (DC), oferta

de oxigénio (O,) e oxigenagao tecidual sdo vitais para

a condugao do PO. O objetivo primério no PO é
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Tabela 60 - Manejo da IC apés cirtrgia de cardiopatias congénitas — recomendagoes

|.  Estens&o do problema

a.  30-40% dos neonatos apresentam diminuigdo do indice cardiaco apés CEC

Il Excluir les&o residual (IB)

a. Ecocardiograma transesofagico e cateteres intracardiacos fornecem importantes imformagdes para a estratégia terapéutica e decisao sobre reintervengéo

cirrgica

lll.  Otimizag&o da pré-carga

a.  Monitoragdo da pressdo de enchimento e interpretagdo dos valores relacionados a cardiopatia congénita em questéo (llaB)

IV.  Verificar shunt direita-esquerda para insuficiéncia ventricular direita
a. Neonatos apos ventriculotomia (T4F-truncus)

b.  Fenestragéo em Fontan (preservagéo de DC, oferta de O,, redugéo da presséo atrial direita (IIbC)

c.  Deixar escape atrial E-D em pacientes com elevada RVP (llaB)

V. Suporte farmacolégico
a. Catecolaminas (dopamina-dobutamina)
b.  Redutores da pés-carga (milrinona, NO, levosimendana)

VI, Ritmo

a. Instalar fios para marca-passo no &trio e no ventriculo (classe lla, nivel C)

VII. Interagdes da ventilagdo com fungdo cardiorrespiratoria
a. Presséo positiva reduz pés-carga do VE, mas diminui a pré-carga e pode aumentar a RVP
b.  Ventilagdo com presséo negativa aumenta a fungéo cardiaca D

VIII. Hipotermia

a.  Redugéo da temperatura corporea para 34-35°C em pacientes com sindrome de baixo débito cardiaco secundaris a SRIS (classe lla, nivel B)

IX. Injaria de isquemia — reperfuséo

a. Estratégias anti-inflamatorias (circuitos da CEC revestidos com heparina — classe llb, nivel B); costicosteroides — classe lla, nivel B)

X. Assisténcia circulatéria mecanica
a. ECMO
b.  VAD (Berlin Excor Heart)

CEC: circulagéo extracorpérea; DC: débito cardiaco; ECMO: assisténcia circulatoria extracardiaca com oxigenador de membrana; RVP: resisténcia vascular

pulmonar; T4F: tetralogia de Fallot; VAD: dispositivo de assisténcia ventricular.

Tabela 61 - Balango do transporte de oxigénio

Equacéo de Fick

VO, = DC x Ca0, - Cv0,

Equacéo de Fick simplicada

SatO, - SatV0, = VO,/DO, = balango do transporte de oxigénio

Ca0, conteddo arterial de oxigénio; CvO,: contetido venoso de oxigénio; DC: débito cardiaco; DO, oferta de oxigénio; SatO, saturagéo arterial de oxigénio;

SatVO, saturagéo venosa de oxigénio; VO,: consumo de oxigénio.

manter adequada oxigenagdo tecidual acompanhada
por adequado balanco entre oferta e consumo de O,.
A locagao de um cateter venoso central rapidamente
permite o uso da oximetria venosa para avaliar o balango
no transporte de O, (Tabela 61).

O aumento na taxa de extragao de O, (TxEO,) sinaliza para
quadros pré-choque e situa-se na faixa de 50-60% (Tabela 62).

8.2. Ajustes de volemia

No PO, os fatores que influenciam o DC — pré-carga,
pos-carga, contratilidade, frequéncia cardfaca (FC) e ritmo —
devem ser continuamente monitorados e ajustados.

Reposicao volémica com aumento na pré-carga,

acompanhada por uso de droga inotrépica e agentes redutores
da pés-carga, é imperativo®’.

Tabela 62 - Taxa de extragéo de oxigénio (TXEQO,)

TXEO, = Sat0, - SatVO,/SatO,

TxEO, de acordo com oximetria venosa mista

25% Normal
30-40% Aumentada
40-50% Tendéncia a choque

>50% Choque

TxEO, acessos venosos centrais

Atrio direito 25%

Veia jugular 35%

Veia cava superior 30%

Veia cava inferior 20%
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8.3. Estratégia farmacoloégica

Ap6s adequado ajuste volumétrico, falhas no DC vao
requerer o uso de drogas como suporte inotrépico?*43.,
As estratégias farmacolégicas gerais e inotrépicas estao
listadas nas Tabelas 63 e 64.

8.4. Hipertensao pulmonar (HP)

Criangas com vdrias formas de defeitos congénitos sao
passiveis de desenvolver elevagdes criticas na resisténcia
vascular pulmonar (RVP) no PO. A disfungao endotelial
associada a CEC é um dos fatores desencadeantes das crises
de HP no PO**.

As estratégias para tratamento da HP no PO estdo listadas
nas Tabelas 64 e 65.

8.5. Disfuncao diastoélica

Alteragdes no relaxamento ventricular podem reduzir
a complacéncia ventricular, levando a dificuldade no

enchimento do(s) ventriculo(s). Isso € relevante nos pacientes
com hipertrofia ventricular submetidos a reparo cirtrgico,
como na tetralogia de Fallot (T4F), e em neonatos quando
ocorre significativo edema miocérdico com restricao da
fungao diastélica. Também é de vital importancia nos coragoes
univentriculares. O tratamento consiste em aumento gradual
e controlado da volemia com o uso de agentes inotropicos
com potente efeito lusitrépico (milrinona ou levosimendana)®”
e controle da taquicardia com o uso de betabloquadores.
Quando a PA permitir, deve-se usar vasodilatadores para
diminuir a tensao sistélica da parede ventricular e aumentar
a ejecao ventricular. Essa estratégia deve ser associada ao
aumento da volemia para prevenir hipotensao®.

8.6. Dispositivos mecanicos de assisténcia ventricular

Na refratariedade ao tratamento convencional deve-se
estar atento a uma indicagao mais precoce dos dispositivos de
assisténcia ventricular mecanica. ECMO esta indicada quando
a fungao pulmonar também estd comprometida. De acordo

Tabela 63 - Atividade farmacoldgica das drogas vasoativas usadas na IC no pés-operatorio

Droga Classe de Recomendagao/NE Dose (EV) Efeito vascular Coragao Condugao

Doador de NO Aumenta DC via redugéo da
Nitroprussiato (IlaC) 0,5-5 pcglkg/min Vasodilatador sistémico e ] ¢ Taquicardia reflexa
pds-carga
pulmonar
Doador de NO venodilatador Reduz pré & pés-caraa
Nitroglicerina (I1bC) 0,5-10 pcg/kg/min e vasodilatagdo pulmonar e pree p ga. Taquicardia reflexa minima

coronariana

Diminui trabalho cardiaco

Inibidor da PDE-vasodilatador

Relaxamento

Milrinona (IB) 0,3-1,0 peg/kg/min pulmonar/ sistémico diastdlico-efeito lusitrépico Taquicardia reflexa minima
Sensibilizador do calcio. Altera diastéIichi)f(;?;eI:ts(i)tré ico
Levosimendana (1laC) 0,1-0,2 peglkg/min a geometria das proteinas maior P Nenhum
contrateis o
que milrinona
Vasopressina (llaC) 0,003-0,002 pcg/kg/min Potente vasoconstritor Sem efeito Nenhum
Isoproterenol (IIbC) 0,05-0,5 pcglkg/min . \{aspdllatador Inotr?p|co reduz Extremamente taquicardizante
sistémico/pulmonar poés-carga
Em doses < 0,1 Em doses < 0,1 reduz
o g . vasodilatador periférico. poés-carga Em doses < 0,1 sem efeito.
Epinefrina (llaC) 0,05-0,5 pcg/kg/min Doses > 0,2 vasoconstritor Doses > 0,2 aumentam Doses > 0,2 taquicardia
periférico poés-carga

Dopamina (IIbC)

2-10 pcg/kg/min

De 2-5 vasodilatador renal e
esplancnico.
De 5-10 vasoconstritor
periférico

Em doses 2-5 reduz pds carga
Doses 5-10 aumentam
pds-carga. Inotropico

Doses 2-5 nenhum
Doses 5-10 taquicardia reflexa

Dobutamina (IB)

3-10 pcg/kg/min

Vasodilatador periférico

Reduz pés-carga. Inotropico

Doses > 5 pcg/kg/min
taquicardia reflexa

Noradrenalina (IIbC)

0,1-0,5 pcg/kg/min

Vasoconstitor periférico
potente

Aumento da pos-carga.
Causa vasoconstri¢ao renal
significativa. Inotrépico
moderado

Discreta taquicardia reflexa

Digital (IbB)

20 pcglkg s6 usado em
criangas > 2 anos

Vasoconstritor periférico leve

Inotrépico forte

Diminui atividade né sinusal
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Tabela 64 - Estratégias para tratamento da hipertensao pulmonar

Recomendado (ENCORAJAR)

Néo recomendado (EVITAR)

Investigacao anatémica precoce (CAT) (IC)

Lesao residual

Deixar escape direita-esquerda (IIbC)

Septo interatrial integro

Sedagao /analgesia otimizadas (IB)

Agitagéo e dor

Hiperventilacao moderada (IB)

Acidose respiratoria

Alcalose metabélica moderada (1B)

Acidose metabdlica

Adequada fragéo inspiratoria de O,

Hipoxia alveolar

Volumes pulmonares normais

Atelectasias ou distensdo pulmonar

Hematocrito otimizado

Anemia

Suporte inotrépico (1B)

Baixo DC e baixa perfusdo coronéria

Vasodilatadores (IB)

Vasoconstritores/aumento pés-carga

Tabela 65 - Agentes farmacoldgicos recomendados para uso na HP no pds-operatério

Droga

Vantagens

Desvantagens

Nitratos doadores NO

Meia-vida curta, inicio de agéo rapido

Taquicardia reflexa, taquifilaxia, intoxicagao pelo
cianeto

Alfa-antagonistas

Bloqueio vasoconstrigao

Acéo muito longa
Hipotens&o severa

Bloqueadores canais Ca
Classe IIl, nivel C

Disponibilidade oral
Melhor indicagéo em HP priméaria

Depressao miocardica, aumento na pressao diastdlica
final VE

Prostaglandinas
(recomendado)
Classe II-A, nivel B

Boa redugao pos-carga
Aumento DC
Seletividade circulagdo pulmonar

Hipotensao sistémica.
Aumento no shunt intrapulmonar. Requer acesso
venoso central. Alto custo

Bloqueadores dos receptores da endotelina
Classe lla, nivel B

Efetivo nos casos de elevada producéo de endotelina

Caréncia de niveis de evidéncia na populagéo de
pos-operatdrio

Inibidores da PDE-III
Classe |, nivel B

Aumento na fungdo contrétil, diminuem pés-carga e
tém sinergismo com catecolaminas

Hipotensao sistémica quando usados em elevadas
doses, plaquetopenia

Inibidores da PDE-V (lla B)

Acéo oral, agdo sinergica com NO para aumentar
GMPc, atenuam efeito rebote na retirada do NO

Ensaios clinicos preliminares,
resultados contraditorios.
Limitacdo de uso com terapia concomitante
com nitratos

NO inalatério
Classe |, nivel A

Vasodilatador pulmonar seletivo. Nivel de evidéncia e
grau de recomendagao I-A. Inicio de ac&o rapido

Meta-hemoglobina, didxido de nitrogénio, efeito
rebote na retirada. Elevado custo

Beta-agonista

Aumento DC

Arritmogénico com aumento consumo de O,
miocardico

IECA
Classe lll, nivel C

Administragéo oral
Remodelamento miocardico

Desprezivel efeito na circulagao
pulmonar

Ca: célcio; GPMc: guanosina monofosfato ciclico; NO: 6xido nitrico; PDE: fosfodiesterase.

com os centros de exceléncia em cirurgia de congénitos
ECMO, ela é necessdria em 2-3% dos pacientes?#¢47.
As indicagoes e as contraindicagoes para uso de ECMO
encontram-se na Tabela 66.

8.7. Berlim Heart Excor

O primeiro dispositivo mecdnico desenhado para
uso em populagao pediatrica aprovado pela FDA.

Seu uso em IC refrataria no PO de cirurgia cardiaca ainda
é incipiente?*s.

8.8. Transplante cardiaco

Os casos com refratariedade a terapéutica com os
dispositivos de assisténcia ventricular devem ser listados para
transplante cardiaco em carater emergencial seguindo os
protocolos e respeitando-se os critérios para inclusao.

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126

51



52

I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

Tabela 66 — Indicagdes e contraindicagdes para ECMO no
pos-operatorio das CC. Classe lla NE: C

INDICAGOES

I Inadequada oferta de oxigénio

A.  Sindrome do baixo débito cardiaco

1. Faléncia de saida de CEC pos-cirurgia

Faléncia miocardica progressiva no pos-operatorio

Hipertensdo pulmonar refrataria a terapéutica

Arritmias refratérias a terapéutica

IRl I

PCR de causa desconhecida no pés-operatorio

B. Hipoxemia extrema (SARA refrataria a tratamento no pds-operatério)

CONTRAINDICAGOES RELATIVAS

I Disfungéo irreversivel de multiplos érgéos

Il.  Pedido da familia para limitar ressuscitagao

Ill. ~ Grave comprometimento neuroldgico

IV. Hemorragias secundarias a grave discrasia sanguinea (coagulopatia)

V. Prematuridade extrema com baixo peso

V1. Les&o anatdmica residual passivel de abordagem operatéria

9. ANTICOAGULAGAO E TROMBOSE NA
INSUFICIENCIA CARDIACA

Trombose e embolia associada a doenca cardiaca
podem levar a significativa morbimortalidade. Entretanto,
permanece um evento raro na populagao pediatrica, em
comparagao com a adulta, e, devido a escassez de estudos
clinicos, ndo ha consenso acerca da melhor abordagem
para tromboprofilaxia.

Ha diferencas fisiol6gicas nos niveis de fatores
procoagulantes, anticoagulantes e do sistema fibrinolitico
relacionadas com o desenvolvimento da crianga,
que variam conforme a faixa etdria. Essas alteragoes,
somadas as mudancas na alimentagdo e a ocorréncia
de intercorréncias infecciosas mais especificas de cada
idade, dificultam o uso de anticoagulantes, especialmente
os antagonistas de vitamina K. As alteragoes extremas
de fluxo sanguineo (através de vasos estenéticos ou
secundarios a estase venosa), a disfuncao endotelial e
a ativagao do sistema de coagulacdo nas criancas com
cardiopatia congénita ou adquirida aumentam o risco
de trombose?*. Essa populacdao representa um desafio
adicional a anticoagulagdo perene devido ao tempo
prolongado de exposicao a droga.

9.1. Miocardiopatia dilatada

A prevaléncia de trombose intracardiaca varia de 6-53%,
e aincidéncia de embolia, de 1-16%°°25'. Um dos principais
fatores de risco para embolizagdo é a presenca de trombo
intracardiaco. Nao ha estudos com adequado poder estatistico
que tenham avaliado o uso de tromboprofilaxia primdria ou
o risco de sangramento nessa populagao. As recomendagoes
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sao extrapoladas de estudos em adultos, e as decisoes devem
levar em consideragdo as preferéncias do paciente e/ou de
seus familiares®2%3,

Recomendagbes:

* Deve ser realizada ecocardiografia transtordcia no
diagnéstico e durante o seguimento de pacientes com
miocardiopatia dilatada (classe I, nivel de evidéncia B).

e Para pacientes com fendmeno embodlico e sem trombo
evidente a ecocardiografia transtoracica ou pacientes
com janela de visualizagao inadequada a ecocardiografia
transtordcica, recomenda-se o uso de métodos de
imagem adicionais, como ecocardiografia transesofagica
(classe |, nivel de evidéncia B).

e Pacientes com trombo intracardiaco devem ser
anticoagulados por pelo menos trés meses (classe I, nivel
de evidéncia B).

e Pacientes com trombo causando alteracao hemodinamica
(obstrucdo sintomética ao fluxo ou interferéncia com a
funcgao valvar) ou com alto risco de embolizagao (trombo
mével ou pouco aderente, em area de alto fluxo) devem
receber tratamento trombolitico ou trombectomia
cirdrgica (classe |, nivel de evidéncia B).

* Anticoagulacdo sistémica perene é razoavel para
pacientes com arritmias, evento trombético ou
emboélico prévio, trombofilia ou fragao de encurtamento
< 10% ou fracao de ejecao < 25% (classe lla, nivel de
evidéncia B).

*  Para paciente com fragao de ejecdo < 45% ou fragao
de encurtamento < 20%, anticoagulacao sistémica com
varfarina para manter RNI-alvo de 2,5 por trés meses
pode ser razoavel (classe IIb, nivel de evidéncia B). HNF
pode ser razoavel para pacientes intolerantes a varfarina,
e HBPM pode ser razoavel para criangas menores (classe
IIb, nivel de evidéncia B).

* E razoavel iniciar anticoagulacao, pelo menos logo que
o paciente seja listado para transplante cardiaco (classe
Ila, nivel de evidéncia B).

9.2. Miocardiopatia restritiva

A presenga de trombose intracardiaca e de embolia
varia de 0-42% e de 12-33%, respectivamente. Hd escassez
de dados na literatura devido a raridade da sindrome
e ao prognéstico ruim associado com a prépria doencga
e com a ocorréncia de fendbmenos tromboembélicos.
Nessa populacdo, o aumento do atrio esquerdo é o
principal fator de risco para embolia, e a presenca de
arritmia como fator adicional é comum?*.

Recomendagoes:

*  Erazoével iniciar profilaxia antitrombdética com aspirina,
varfarina, HBPM ou HNF ao diagnéstico (classe Ila, nivel
de evidéncia B)?*4255,

»  E razoavel iniciar anticoagulagao com varfarina, HBPM
ou HNF em pacientes com disfuncao sistélica, evento
tromboembdlico prévio ou presenga de trombo
intracavitario (classe lla, nivel de evidéncia B).
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9.3. Miocardio ndo compactado

A incidéncia de embolia nos estudos mais atuais é
baixa, possivelmente refletindo uma fisiopatologia menos
trombogénica e a introducao de medidas de tromboprofilaxia
(com aspirina ou varfarina) em pacientes considerados de risco
para trombose?%2%7,

Recomendagoes:

*  Erazodvel a introducao de tromboprofilaxia primaria com
aspirina, varfarina, HBPM ou HNF em pacientes com
disfuncao ventricular (classe Ila, nivel de evidéncia B).

[ razoavel a introdugdo de anticoagulagdo (varfarina,
HBPM ou HNF) em pacientes com trombo intracardiaco
diagnosticado.

A Tabela 67 descreve as recomendacdes da
tromboprofilaxia em criancas com IC.

10. REABILITACAO NA IC

Aredugdo da capacidade fisica e a fraqueza da musculatura
respiratoria e periférica sao os principais responsaveis pela
baixa tolerdncia ao exercicio em individuos com doenca
cardiaca congénita (DCC). Essa redugdo pode ser atribuida as
alteragoes hemodinamicas residuais e ao descondicionamento
em consequéncia da inatividade fisica. Soma-se a isso a
superprotecao dos pais e a nao liberagao médica para a

pratica de exercicios fisicos, o que resulta em aumento do
risco relativo de obesidade e piora na qualidade de vida®®.

Embora sejam muitos os beneficios do exercicio fisico
em pacientes com doenca cardiaca adquirida, ele nao
pode ser recomendado a todos os portadores de DCC
sem alguns cuidados prévios. Os limites e a prescrigao de
exercicio fisico regular e/ou atividade recreativa devem ser
elaborados com base no diagnéstico, avaliacao funcional
e tratamentos vigentes?**. Um programa de exercicio
fisico individualizado e supervisionado, em pacientes com
cardiopatia congénita, é seguro. Ele aumenta a capacidade
fisica e a qualidade de vida?92¢",

Em relagdo a prética esportiva, embora exista consenso
sobre a sua seguranga em paciente com DCC, ela deve ser
precedida de avaliagdo por médico experiente. O teste
de esforco, de preferéncia o teste cardiopulmonar, deve
ser realizado, especialmente em individuos sintomaticos.
Quando identificadas arritmias, seja por meio do teste
ergométrico, seja pelo Holter ambulatorial, avaliagoes
programadas e frequentes sao necessarias, principalmente
pela mudancga de estado hemodinamico que pode ocorrer
ao longo do tempo?*%. A recomendacdo da European
Society of Cardiology e da European Association for
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation para
criangas e adolescentes com DCC tem como foco principal
as orientacoes de atividade fisica e exercicio, assim como a

Tabela 67 - Recomendagdes para tromboprofilaxia em criangas com insuficiéncia cardiaca

Classe Indicagao Nivel de evidéncia

Miocardiopatia dilatada

| Realizagao de ecocardiografia ao diagndstico e durante o seguimento para avaliagdo da presenga de trombo intracardiaco B

| Investigagdo com métodos de imagem adicionais: B
+  Pacientes com fenémeno embdlico e ecocardiografia transtoracica sem evidéncia de trombo
+  Pacientes com janela de visualizag&o inadequada a ecocardiografia transtoracica

| Pacientes com trombo intracavitario devem ser anticoagulados por, no minimo, 3 meses B

| Pacient§§ com trombo causgndq faltgragéo hemodinamica ou alto risco de embolia devem receber tratamento com B
tromboliticos ou trombectomia cirdrgica

lla E razoavel iniciar anticoagulago assim que o paciente seja listado para transplante cardiaco B

la Anticoagylagéo sistémica de longo prazo é razoavel para pacientes com arritmias, evento trombético ou embélico prévio, B
trombofilia diagnosticada ou fragdo de encurtamento < 10% ou FEVE < 25%

b Anticoagulacao sistémica com varfarina ou HBPM ou HNF por 3 meses pode ser razoavel para pacientes com fragéo de B
encurtamento < 20% ou FEVE < 45%

Miocardiopatia restritiva

lla E razoavel iniciar tromboprofilaxia com aspirina ao diagnéstico B

lla E razoavel ipi_ciar apticoagulagéo estendida com varfari.ng,lHBPM ou HNF em pacientes com disfungéo sistélica, evento B
tromboembdlico prévio ou presenga de trombo intracavitario

Miocardio nao compactado

lla E. razoé~vel a intlrodugéo de tromboprofilaxia primaria com aspirina ou varfarina, ou HBPM ou HNF, em pacientes com c
disfungdo ventricular

lla E razoavel a introdugo de anticoagulagio com varfarina ou HBPM ou HNF em pacientes com trombo intracardiaco c

diagnosticado

FEVE: fragéo de ejegéo do ventriculo esquerdo; HBPM: heparina de baixo peso molecular; HNF: heparina néo fracionada.
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Tabela 68 - Recomendagdes para pacientes pediatricos e adultos com IC aguardando transplante cardiaco

Classe Indicagao Nivel de evidéncia
1B Exercicio aerobio e de resisténcia muscular de baixa intensidade com monitoragao dos sinais vitais C
lla Atividades diarias com independéncia e otimizago do consumo de energia C

Tabela 69 - Recomendacgdes para pacientes pediatricos e adultos transplantados com cardiopatia congénita

Classe Indicagao Nivel de evidéncia
| Préatica de exercicio C
| Monitoragdo de todos os pacientes em programa de reabilitagdo por um periodo de 3 meses ap6s o c
transplante
| Retorno as atividades apropriadas para a idade, incluindo a participagdo em aulas de educagéo fisica dentro c
de 6 meses apds o transplante
IA Exercicios resistidos para membros superiores e/ou levantamento de objetos com peso superior a 4,5 kg c

somente apds 2 meses da esternotomia e/ou toracotomia

| Atividades de endurance serdo mais bem toleradas que atividades intermitentes de alta intensidade

| Avaliag&o individualizada para participagdo em esporte competitivo com reavaliagdo anual detalhada

identificagao de circunstancias de precaugao e orientagoes
especificas?®.

As recomendagdes para atividades recreativas ou participacao
em esporte competitivo para a crianga transplantada sao muito
escassas. Isso se deve ao pequeno nimero de individuos
transplantados em relagdo a populagao de transplante
de adulto. Além disso, existem dificuldades na conducédo de
programas de reabilitagao cardiovascular para criangas muito
pequenas e a crenga equivocada de que muitas dessas criangas
nao tém necessidade de tais programas. Portanto, faltam
ainda evidéncias sobre o tipo, a seguranga ou os beneficios da
participagao em programas de exercicios e esportes em criangas
transplantadas®®. Esse assunto é de grande interesse na pratica
clinica, uma vez que esses pacientes evoluem com caquexia
durante o periodo pré-operatério e importantes limitagoes para
as atividades do dia a dia.

Finalmente, em relacdo a criangas com insuficiéncia
cardfaca, um programa de exercicio fisico supervisionado é
seguro e indicado. Exercicio aerébio de baixa a moderada
intensidade e exercicios de resisténcia muscular, realizados
trés vezes por semana, com duragao de 30-60 minutos,
melhoram a capacidade fisica e a qualidade de vida
dessas criangas?*-2012%4 As Tabelas 68 e 69 descrevem as
recomendacbes para IC e transplante.

11. QUALIDADE DE VIDA NA INSUFICIENCIA
CARDIACA

11.1. Introducao

A doenca cardiaca congénita pode ser considerada uma
condicao médica cronica porque, dependendo do substrato
anatomico inicial, modificado ou nao pela cirurgia, pelo
grau de lesdo residual, pelo tipo de cirurgia realizada e
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presenca ou ndo de comorbidades associadas, pode resultar
no desenvolvimento de insuficiéncia cardiaca, arritmias,
necessidade de reoperagdes e em outras situagoes.

O inicio do desenvolvimento da insuficiéncia cardiaca (IC)
na idade adulta é comum, sendo que um em cada quatro
adultos com diagnéstico de cardiopatia congénita falece
por 1C2%2%_ Esse dado nos permite refletir que, apesar dos
avangos no conhecimento da fisiopatologia e na terapéutica
da IC, ela ainda se apresenta como uma sindrome com
alta mortalidade e morbidade. Um dos maiores desafios
continua sendo a aplicagdo dessa terapéutica fartamente
consubstanciada em inGimeros trabalhos de seguimento para
a efetiva prética clinica dos pacientes com diagnéstico de
cardiopatia congénita que cursam com IC. Outra questao
é a dificuldade no manuseio da disfungao do ventriculo
direito, situacao frequente em muitos dos defeitos cardiacos
congénitos, acarretando evolutivamente o comprometimento
do ventriculo esquerdo.

Diante do grave problema que a IC representa na doenca
cardiaca congénita, tem havido nos meios cientificos a
preocupagao de ndo contemplar apenas os aspectos fisicos
inerentes a propria doenca, mas também de conhecer
a qualidade de vida (QV) dos pacientes no decorrer do
tratamento da IC nas diferentes faixas etdrias.

A partir da década de 1970, os estudos envolvendo a
avaliacdo da QV em adultos cresceram de forma consideravel.
No entanto, as pesquisas na faixa etdria pediatrica e
adolescéncia s6 ganharam impulso na década de 1980.

A avaliagdo (subjetividade) e a multidimensionalidade
da QV em criangas podem ser limitadas, sendo que suas
percepgdes, principalmente as relacionadas ao conceito de
satide, sao também limitadas. Isso nos permite concluir que as
criangas e os pais, geralmente, dividem pontos de vista pouco
semelhantes sobre o impacto da doenca.
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11.2. Conceito

A Organizacao Mundial da Satde (OMS) define QV
como a “percepgao de sua posigdo na vida no contexto
da cultura e sistema de valores no qual as pessoas vivem
e em relacdo as suas metas, expectativas, normas e
conceitos”?®’. Dentro do contexto da satide, a OMS foi a
pioneira em reconhecer a importancia das trés dimensoes:
fisica, mental e social.

Com reflexao nesse fundamento conceitual, tem sido
demonstrado que o mais apropriado modelo de equagao
estrutural para definir QV é em termos de satisfacdo de
vida. A proposta para definir o grau de satisfagao global é
influenciada positiva ou negativamente pela percepcao dos
individuos de certos aspectos da vida importantes para eles,
incluindo questdes relacionadas ou nao a sadde.

11.3. Instrumentos de avaliacao da qualidade de vida
na infancia

Os instrumentos que se propéem a avaliar a QV nessa
populacao devem utilizar medidas adequadas ao padrao de
idade e desenvolvimento cognitivo do entrevistado.

A escolha de um instrumento de avaliacio de QV deve
seguir alguns critérios, entre eles: brevidade, confiabilidade,
validade, facilidade de pontuacdo e responsividade as
mudancgas de estado do paciente. Na avaliagdo da QV
relacionada a salGde, pode-se utilizar dados qualitativos
ou quantitativos. Na avaliacdo quantitativa, utilizam-se
instrumentos, genéricos ou especificos, que possam gerar
indices ou escores. Os instrumentos genéricos permitem a
avaliagao de criangas saudaveis ou com algum problema
de salde, possibilitando a comparagao entre grupos com
diferentes estados de satde. Os instrumentos especificos,
por sua vez, podem ser direcionados ao grupo especifico
com uma patologia em comum. Entre alguns instrumentos
genéricos validados na lingua portuguesa, esta o Child Health
Questionnaire (CHQ), desenvolvido com o objetivo de avaliar
o estado de satde em criangas e adolescentes com idades
de 5-18 anos.

Outro questiondrio direcionado a avaliagao da QV em
criangas € o Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL),
uma forma de instrumento modular, sendo validados
no Brasil apenas o mddulo genérico e alguns médulos
especificos. O questionario genérico PedsQL 4.0 é
composto de formularios paralelos de autoavaliacao das
criangas e questiondrios dos pais. A autoavaliagdo das
criangas permite a aplicagdo em participantes de 5-18 anos,
distribuidos nas faixas etdrias de 5-7, 8-12 e 13-18 anos.
O questionario direcionado aos pais inclui a avaliagao da
QV da crianga ou adolescente sob a percepgao paterna nas
faixas etdrias de 2-4, 5-7, 8-12 e 13-18 anos?®®.

O AUQEI (Auto Questionnaire Qualité de Vie Enfant
Imagé) é um instrumento desenvolvido visando suprir uma
necessidade relacionada a existéncia de avaliagoes pautadas
apenas em parametros objetivos e funcionais. Dessa forma,
o questiondrio é respondido com base no ponto de vista da
satisfacdao da crianga, visualizada a partir de quatro figuras
que sdo associadas aos diversos domfinios da vida. A primeira
parte do instrumento consiste em uma avaliagdo baseada na

percepgao da propria crianga relacionando as quatro faces, em

que a mesma responde qual sentimento associa a expressao
o desenho e, posteriormente, a sua percepcao de faces.

do desenh t t de f,

De maneira geral, a avaliagdo da QV na infancia é um
dado importante para a determinagao dos fatores que podem
interferir na vida e no desenvolvimento saudavel da crianca.
Tanto a doenga quanto o tratamento podem afetar a QV
infantil e, assim, a mensuragao por meio de meios validos e
confidveis facilitard a concepgao do cuidado e o reflexo das
préticas especificas de tratamento.

11.4. Qualidade de vida em adultos

Tem sido demonstrado que vdrios fatores interferem
na QV dos adultos com cardiopatia congénita. Entre eles,
destacam-se: baixo desempenho académico e educacional,
desemprego, pouca atividade fisica diaria, piores situagoes
de classe funcional, baixa capacidade ao exercicio, suporte
social baixo, cirurgia cardiaca, implante de desfibriladores,
limitacao fisica e tipo de personalidade. Outros estudos nao
demonstraram relacdo entre QV e as variaveis idade, sexo,
medicacao, severidade da doenca e gravidade da lesao
residual. Em adigao, a QV parece nao estar relacionada com a
presenca de cianose, recurso pessoal e ambiente familiar?*-27>.

Quando a cardiopatia congénita estd associada a IC,
varios fatores constituem-se em potencial para determinar
melhor ou pior QV. Entre os fatores fisicos, incluem-se os
sintomas de fadiga, dispneia, edema, restricao a atividades
fisicas, efeitos da medicagao e expectativa de vida reduzida.
Os fatores comportamentais estao relacionados a aderéncia
ao uso de medicagao, da dieta especifica, a compreensao
da necessidade de controle médico regular e frequéncia
de hospitalizagdo. Na categoria psicolégica, incluem-se
depressdo, ansiedade, dificuldade cognitiva, ddvidas e
incertezas, preocupagdes com a expectativa de vida e planos
para o final da vida. Nos fatores sociais tém importancia a
educacao e a restricao ao trabalho, atividade social reduzida,
superprotecao de colegas, professores, amigos e parentes,
preocupacao com a imagem do corpo e outros.

Uma vez que todos esses fatores podem ter impacto na QV
do paciente adulto com cardiopatia congénita e IC, e, com
o objetivo de melhorar as perspectivas de menor niimero de
internagdes hospitalares e de mortalidade, torna-se necessaria
a atuagao de uma equipe multidisciplinar, que incorpore
cardiologista, enfermeiras, farmacéuticos, nutricionistas,
assistentes sociais, psicologos e fisioterapeutas*’*27%.

11.5. Instrumento para avaliar a qualidade de vida em
adultos com cardiopatia congénita e insuficiéncia cardiaca

Com o intuito de avaliar a QV em pacientes com IC,
desenvolveu-se um instrumento especifico, o Minnessota
Living with Heart Failure Questionnaire (MLWHFQ). Esse
instrumento baseia-se, principalmente, no quanto a doenga,
particularmente a IC, interfere na QV do paciente?”.
O MLWHEFQ é o mais reconhecido instrumento especifico
para a IC, englobando os dois maiores dominios: as dimensoes
fisicas e emocionais do ser humano, além de questoes
adicionais®®. Estudos anteriores demonstraram que as suas
propriedades psicométricas sdo confiaveis e validadas?'284.
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Em revisdo da literatura realizada recentemente, o
MLWHFQ foi o instrumento especifico mais utilizado em
pacientes com insuficiéncia cardiaca®*.

PARTE II: TRANSPLANTE

1. INDICACAO DE TRANSPLANTE CARDIACO

O transplante cardiaco é uma opgao terapéutica quando
a expectativa de sobrevida é menor que dois anos, com
qualidade de vida inaceitavel, progressao da disfuncao
ventricular, hipertensao pulmonar e arritmias malignas'*%2®.

Cardiomiopatias, principalmente a forma dilatada e as
cardiopatias congénitas complexas, sdo as principais indicagoes
do transplante cardiaco pediatrico®®. Aproximadamente um
quarto sao lactentes com idade inferior a um ano, sendo a
maioria portadores de cardiopatias congénitas complexas
que necessitam de reconstrugao especializada durante o
transplante. O receptor deve ter idade gestacional superior a
36 semanas e peso acima de 2.000 g?*%?%”. Pode estar associado
a comorbidades que diferem da populagdo adulta, como

malformagoes extracardiacas, retardo no desenvolvimento e
sindromes genéticas que necessitam de avaliagdo do ponto
de vista ético. A mortalidade na fila de espera do transplante
continua alta, principalmente em criancas dependentes
de drogas vasoativas, ventilagio mecanica ou com algum
dispositivo de assisténcia circulatéria mecanica.

As Tabelas 70 e 71 resumem as indicagdes de
transplante cardfaco na crianga e no adulto com cardiopatia
Congénita150,288-291

2. AVALIACAO LABORATORIAL DO RECEPTOR

Para o sucesso do transplante cardiaco em criangas
e adultos com diagnéstico de cardiopatia congénita,
a selecdo dos pacientes deve ser criteriosa — incluindo as
caracterfsticas clinicas do paciente com IC avancada, muitas
vezes refratdria ao tratamento terapéutico, e presenga
ou auséncia de comorbidades associadas —, respeitando
sempre as contraindicagdes preconizadas na literatura.

Na avaliagdo dos candidatos ao transplante, é necessario
conhecer os detalhes da anatomia do defeito cardiaco e a

Tabela 70 - Recomendagdes para transplante cardiaco em pacientes pediatricos com cardiomiopatia e cardiopatia congénita

Classe de recomendagao Indicagoes N'.V?I d?
evidéncia

IC estagio D associada a disfungéo do ventriculo sistémico em cardiomiopatia ou CC, previamente corrigida ou paliada B
IC estégio C e severa limitagéo as atividades fisicas. Se medido teria consumo de O, < 50% do previsto para c
idade e sexo
IC associada & morte subita e/ou arritmias com risco de morte sUbita ndo responsivas a terapéutica c
medicamentosa ou CDI

Classe | - — — -
IC estagio C em cardiomiopatia restritiva associada a HAP reversivel C
Quando houver indicagéo de transplante cardiaco, ele ¢ factivel em pacientes com RVP > 6 UWood/m? e/ou
gradiente transpulmonar > 15 mmHg se a administragéo de inotrépicos ou vasodilatadores pulmonares reduzir a B
RVP para < 6 UWood/m? efou o gradiente transpulmonar para < 15 mmHg
Tumores ndo ressecaveis causando obstrugéo ou disfungao ventricular C
IC estagio C em cardiopatias associadas a HAP reversivel com risco de desenvolver elevacdo da RVP fixa e c
irreversivel contraindicando transplante no futuro
Condicdes anatdmicas e fisiolégicas que possam piorar a historia natural das CC com ventriculo Unico funcional e c
disfungdo ventricular severa
Condigdes anatdmicas e fisiologicas que pioram a historia natural das CC previamente corrigidas ou paliadas e IC

Classe lla estagio C:

gio C: C

+  HAP erisco de desenvolver elevagédo da RVP fixa e irreversivel contraindiciando transplante no futuro
+  Enteropatia perdedora de proteina apesar da terapéutica otimizada B
Retransplante esta indicado em criangas com fungéo ventricular normal e vasculopatia do enxerto pelo menos B
moderada

Classe Ilb InfecgBes prévias por hepatite B ou C ou HIV B
Cardiopatia associada a elevagao fixa, severa e irreversivel da RVP C
Presenca de hipoplasia severa das artérias pulmonares centrais ou veias pulmonares C

Classe llI Terapéutica de rotina para qualquer CC B
Sepse ou outra infecgdo generalizada C
Prematuridade (< 36 semanas de IG) C

CC: cardiopatia congénita; IC: insuficiéncia cardiaca; IG: idade gestacional; HAP: hipertensdo arterial pulmonar; RVP: resisténcia vascular pulmonar.
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Tabela 71 - Recomendagdes para transplante cardiaco em adultos com cardiopatia congénita corrigida ou nao

Classe de recomendagao Indicagao N'.V?I d?
evidéncia
Disfunc&o severa do ventriculo sistémico apos corregéo de CC associada ao estagio D de IC persistente ou B
recorrente apesar da terapéutica otimizada
Arritmias ventriculares sintomaticas recorrentes e refratarias a todas as modalidades terapéuticas B
Classe | Quando houver indicagéo de transplante cardiaco, ele é factivel em pacientes com RVP > 6 UWood/m? efou
gradiente transpulmonar > 15 mmHg se a administragao de inotropicos ou vasodilatadores pulmonares reduzir a B
RVP para < 6 UWood/m? efou o gradiente transpulmonar para < 15 mmHg
IC estégio C associada a severa limitagéo as atividade fisicas, CF ll/IV NYHA. Consumo de O, < 15 mL/kg/min c
ou < 50% do previsto para idade e sexo
Condigdes anatdmicas e fisioldgicas que pioram a histéria natural das CC previamente corrigidas ou paliadas e
Classe IIA aumentam a indicagao de transplante: c
+ HAP e risco de desenvolver elevagéo da RVP fixa e irreversivel contraindicando transplante no futuro
+  Enteropatia perdedora de proteina persistente apesar da terapéutica otimizada
Cardiopatias congénitas previamente corrigidas ou paliadas associadas a consumo de O,> 15 mL/kg/min ou > c
50% do previsto para idade e sexo sem outras indicacbes
Classe Ill Cardiopatia associada a elevagéo fixa, severa e irreversivel da RVP

Presenca de hipoplasia severa das artérias pulmonares centrais ou veias pulmonares

Associagdo com comorbidades que contraindiquem o transplante cardiaco

IC: insuficiéncia cardiaca; HAP: hipertenséo arterial pulmonar; RVP: resisténcia vascular pulmonar.

repercussao do mesmo nos niveis miocardico e pulmonar.
Esses dados sdo obtidos pelo exame clinico e pelos exames
complementares, incluindo laboratério clinico, radiografia de
térax, eletrocardiograma convencional, ecococardiograma
bidimensional com Doppler colorido, ventriculografia
radioisotépica, cintilografia de perfusdo miocérdica com gélio
67 e cateterismo cardiaco?*??¢. O teste cardiopulmonar fica
reservado para os pacientes maiores. A angiotomografia e a
ressonancia magnética do coracao estdo indicadas nos casos
em que se necessite de algum outro detalhe anatémico.

Justifica-se a necessidade de um perfil laboratorial amplo
em razao do comprometimento de outros 6rgaos, que,
em geral, coexiste com a insuficiéncia cardiaca cronica.
Do ponto de vista laboratorial, é fundamental a solicitacao
de hemograma completo, fungao renal, hepatica, tireoidiana,
perfil lipidico, coagulograma e sorologia para hepatites B e C,
HIV, toxoplasmose, rubéola, citomegalovirus, herpes simples,
mononucleose infecciosa e doenga de Chagas. Exames
de urina | e protoparasitolégico sao de real importancia,
especialmente em criangas. Outro ponto muito relevante
pré-transplante é determinar a tipagem sanguinea do receptor
e o grau de sensibilizagdo do mesmo porque os anticorpos
circulantes contra o doador podem resultar em rejeicao
celular e humoral, bem como na faléncia precoce do 6rgao
transplantado. Na literatura considera-se que o nivel de
anti-HLA > 10% compromete os resultados de sobrevida
ap6s o transplante em curto e médio prazos. Os pacientes
que apresentarem niveis mais elevados correspondem aqueles
que receberam transfusao prévia, realizaram cirurgia cardiaca
com homoenxerto, necessitaram de dispositivos de assisténcia
ventricular (DAV) ou sdo adolescentes com antecedente de
gestacdo. Paralelamente aos exames laboratoriais realizados,
torna-se necessério observar o calendério de imunizagoes.

Vale ressaltar que a vacina contra a varicela nao é recomendada
para criangas com idade inferior a um ano pelo alto risco de
desenvolvimento da doenca.

No contexto de nossa realidade, todos os pacientes
candidatos a transplante deveriam receber tratamento
profilatico antiparasitario, devido ao risco de superinfecgao
apds o uso de imunossupressores.

No controle pré-operatério dos candidatos a transplante, é
necessario a atuagao de uma equipe multiprofissional visando
fornecer subsidios para o sucesso do procedimento, tanto
em nivel do paciente quanto dos familiares e responsaveis.

3. AVALIACAO DE DOADOR

3.1. Morte encefalica

O processo de doacao e alocagao de 6rgaos humanos
deve atender integralmente as determinagdes da Portaria
n. 3.407, de 5/8/1998, do Ministério da Salde, que
regulamenta as disposicoes da Lei n. 9.434, de 4/2/1997,
e do Decreto n. 2.268, de 30/7/1997 29029529,

A confirmacdo de morte encefdlica exige, além de
detalhado exame neurolégico (Tabela 72), a realizacao de
testes confirmatérios, obrigatérios em qualquer faixa etaria

(Tabela 73). A avaliagao clinica habitualmente é realizada
por neurologista, neurocirurgido, anestesista ou intensivista.

3.2. Avaliacao e manutencao do doador

A avaliagao inicial do doador deve incluir: anamnese
completa, exames laboratoriais, radiografia de tdrax,
eletrocardiograma e ecocardiograma. Alteragoes discretas
no exame ecocardiografico, como presenca de forame

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126

57



58

I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

Tabela 72 - Critérios clinicos de morte encefalica em adultos e criangas (na auséncia de intoxicagéo ou drogas depressoras do SNC)

Determinacéo da etiologia do coma

Auséncia de respostas motoras

Pupilas sem resposta a estimulo luminoso, médio-fixas e dilatadas (4-6 mm)

Auséncia de reflexos corneopalpebrais

Auséncia de resposta a estimulo calérico

Auséncia de reflexo de tosse

Auséncia de reflexo oculocefalico

Auséncia de drive respiratério com PaCO,de 60 mmHg ou 20 mmHg acima do valor basal

Intervalo minimo entre duas avaliagGes clinicas, de acordo com a idade do potencial doador:

+  7dias-2 meses de idade: 48 h
+  2meses-1ano de idade: 24 h
* 1-2anos de idade: 12 h

*  >2anos deidade: 6 h

Tabela 73 - Recomendagdes de nimero e intervalo dos testes confirmatérios

Testes confirmatérios:

+  7dias-2 meses de idade: 2 EEG (intervalo 48 h)
+ 2 meses-1ano de idade: 2 EEG (intervalo 24 h)
+  >1-2anos de idade: 1 teste opcional

*  >2anos de idade: 1 teste

Testes utilizados: angiografia cerebral, eletroencefalograma (EEG), Doppler transcraniano ou cintilografia cerebral

oval patente e fragdo de encurtamento > 25% sao
aceitdveis. Insuficiéncia mitral é uma contraindicacao.
A cinecoronariografia esta indicada para doadores > 45 anos
do sexo masculino e > 50 anos do sexo feminino.

Deve-se ter cuidado na avaliagdo da compatibilidade
de tamanho do 6rgao em relagdo ao tamanho do receptor.
Geralmente usa-se o 6rgao do doador quando ele tem peso
até trés vezes maior que o receptor?®”:297-299,

A tipagem sanguinea ABO deve ser compativel com o
receptor. A avaliagao sorolégica deve incluir: HIV 1 e Il, HTLV-I
e Il, HBsAg, HBcAg, HCV (se positivo, solicitar PCR-HCV),
sorologias para citomegalovirus, Epstein-Barr, toxoplasmose,
doenga de Chagas e sifilis.

Infecgdes graves ndo contraindicam a doagao, desde que a
infeccao seja comunitdria e o 6bito tenha ocorrido em < 96 h
apds a internagdo, culturas coletadas negativas, tratamento com
cobertura antibidtica especifica para o germe isolado, fungao
miocardica do doador preservada, auséncia de evidéncia de
endocardite. Caso ocorra o transplante, devem ser coletadas
culturas seriadas do receptor no pds-operatério imediato e
iniciada cobertura antimicrobiana especifica para o germe
isolado no doador (classe 1IB, nivel de evidéncia C).

Por outro lado, sdo consideradas contraindicacoes
absolutas: doadores portadores de HIV, HTLV-1, infecgao
viral sistémica (p. ex., raiva, parvovirus) e meningoencefalite
viral (classe | C).

Bacteremia ou infecgdao pelo citomegalovirus nao é
contraindicagdo absoluta. Nao sao aceitos 6rgaos de doadores
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portadores de hepatite B ou C e com sorologia positiva para
doenga de Chagas (classe | C).

Apds a morte encefdlica, ocorre uma série de alteragoes
metabdlicas, hidroeletroliticas e hormonais, resumidas na
Tabela 74. A manutencao do potencial doador tem como
principais objetivos:

*  Manutencao de adequada perfusdo tecidual e para os
6rgaos nobres.

*  Manutengado de adequado balango hidroeletrolitico.
*  Manutencao de adequada gasometria arterial.

*  Prevencao de infecgbes secunddrias.

*  Manutencao de temperatura corporal adequada.

Vale ressaltar a importancia da terapia de reposicao
com horménio tireoidiano em pacientes com disfungao do
eixo hipotalamo-hipéfise-adrenal/tireoide, que usualmente
encontram-se em estado euvolémico, porém ndo responsivos
ao uso de drogas vasoativas em altas doses e com FE < 45%
ao ecocardiograma (Tabela 75). O tratamento consiste em
metilprednisolona 15 mg/kg em bolus, tri-iodotironina 4 mg
em bolus e infusdo continua de 3 mg/h, vasopressina-arginina
1 Ul em bolus e infusao continua de 0,5-4 U/h, e insulina 10 U
(dextrose 50%) para manter glicemia entre 80-150 mg/L.

Em doadores que apresentam PAM < 60 mmHg, débito
urindrio < 1 ml/kg/h e fragao de ejecao < 45%, em uso de
drogas vasoativas em altas doses, deve-se considerar o uso do
cateter de Swan-Ganz da artéria pulmonar para monitoragao
de forma mais invasiva (Tabela 76).
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Tabela 74 - Distarbios metabolicos, hidroeletroliticos e hormonais apés morte encefalica e tratamento

Desmopressina intranasal

Deficiéncia do horménio antidiurético (diabetes insipidus) 10-20 megldia

Hipernatremia Infus&o de volume com solugéo hipotdnica

Infuséo de fluidos a 37°C

Hipotermia Uso de cobertores térmicos (manter temperatura em 36-37°C)

Evitar infus@o de grande quantidade de soro glicosado

Hiperglicemialdiurese osméica Insulina em infus&o continua (objetivo de manter glicemia entre 80-150 mg/dL)

Reposi¢do adequada de volume e hemoderivados
Controle da temperatura
Manter PaO, > 100 mmHg, PaCO, < 40 mmHg, pH arterial em 7,35-7,45,
hemoglobina > 10 g/dL

Acidose metabdlica

Infus&o de Ringer-lactato ou solugéo salina (0,45%) — objetivo de manter a PVC

Hipovolemia em 8-10 mmHg, PAM em 60-70 mmHg, diurese em 1,5-3 mifkg/h

Hemoderivados sanguineos — objetivo de manter plaquetas > 80.000/cm?,

Disturbios hematoldgicos hematécrito > 30% & INR < 2

Tabela 75 - Recomendagdes para o uso de horménio tireoidiano no potencial doador

Classe de recomendagao Indicagdes Nivel de evidéncia

Quando volemia e uso de drogas vasoativas

Classe lla otimizadas por cateter pulmonar falham em manter C
estabilidade hemodinamica
Classe Ilb Instab|||§qde rlemodlnamlca persistente, apesar de C
otimizagdo de PVC e drogas vasoativas
Classe i Como tratamento inicial em pacientes com c

instabilidade hemodinamica persistente

Tabela 76 - Recomendacgdes para cateterizagao da artéria pulmonar (Swan-Ganz) no potencial doador

Classe de recomendacao Indicagoes Nivel de evidéncia

Pacientes com PAM < 60 mmHg ou débito urinario

Classe lla <1 mlkg/h ou FE < 45% e em uso de altas doses de B
drogas vasoativas
Pacientes com instabilidade hemodinamica, para
Classe llb A ) C
otimizagao de volume e uso de drogas vasoativas
Pacientes estaveis hemodinamicamente para otimizar
Classe lIl C

uso de volume

Apés adequacdo da volemia do paciente, caso a
instabilidade hemodinamica persista, deve-se iniciar suporte
com droga vasoativa. A droga de escolha é a dopamina
(2-10 mcg/kg/min), por manter a PAM aumentando a
frequéncia cardiaca, a contratilidade miocardica e o fluxo
sanguineo mesentérico*®. Aumento da infusao para doses
maiores que 10 mcg/kg/min indica necessidade de associagao

de uma droga vasopressora, sendo a noradrenalina a primeira
escolha (tentando manter dose < 0,1 mcg/kg/min, pois
concentragoes elevadas estao associadas a dano miocérdico).
Quando a instabilidade hemodindmica se mantém, a
despeito do uso de dopamina e noradrenalina, o uso da
vasopressina pode ser considerado, em baixas doses (1 Ul
em bolus e 0,5-4 U/h) — Tabela 77.
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Tabela 77 - Recomendagées para o uso de vasopressina

Classe de recomendagao Indicagoes Nivel de evidéncia
Instabilidade hemodinamica, em pacientes com FE > 45%, dopamina > 10 mcg/kg/min, noradrenalina c
> 0,05 mcg/kg/min e RVS < 800 dyn/min
Classe lla
Pacientes com FE < 45%, dopamina > 10 mcg/kg/min e adrenalina/noradrenalina > 0,1 mcg/kg/min C
Classe Il Pacientes com baixas doses de drogas vasoativas independentemente da fragéo de ejecéo C

4. ANTICORPOS HLA

No transplante (Tx) cardiaco, os anticorpos HLA
pré-formados ocorrem em proporgao significativa dos
pacientes®”'. Vdrios estudos mostram o impacto negativo da
pré-sensibilizacdo responsavel pelo aumento das taxas de
rejeicdo mediada por anticorpo (AMR), desenvolvimento da
doenca vascular do enxerto e menor sobrevida pds-Tx*%3%4,

A sensibilizacao contra antigenos HLA é detectada pela
reatividade contra painel (PRA) testando o soro do receptor
contra certo ndmero de células de individuos normais,
selecionadas por meio do método da citotoxicidade
dependente de complemento (CDC).

Nos Gltimos anos foram introduzidos os ensaios de fase
sélida, que utilizam moléculas HLA purificadas aderidas
em placas (ELISA) ou microesferas (Luminex). A introdugao
da técnica Luminex levou a redefinicio da sensibilizacao,
e todos os dados publicados indicam que a sensibilidade
desse teste é muito superior quando comparada a daqueles
que usam células®®.

Com o uso do Luminex Single Antigen Beads (SAB), pelo
qual uma tnica molécula HLA é fixada nas microesferas,

é possivel caracterizar os anticorpos presentes nos
pacientes sensibilizados.

Quando um doador esta disponivel, e apds sua
tipificagdo HLA, pode-se predizer o éxito da prova cruzada
prospectiva: na auséncia de anticorpos especificos para os
antigenos incompativeis do doador (DSA), a prova cruzada
serd negativa. Esse processo constitui a prova cruzada
virtual (Figura 6).

Para os pacientes sensibilizados, € imperativa a realizacao de
prova cruzada (PC) prospectiva considerando o elevadissimo
risco de AMR na presenca de DSA. No Tx cardiaco, é
praticamente impossivel a realizacao de PC prospectiva, e
a quase totalidade dos pacientes sensibilizados permanece
em lista de espera com remotas probabilidades de serem
transplantados. Para esses pacientes, a aplicagdo pratica
da PC virtual tornou-se a Gnica estratégia possivel para a
realizacdo de um Tx com perspectivas equivalentes as dos
demais pacientes™'3¢.

A produgao de anticorpos HLA contra o doador nos pds-Tx
é indicagao de resposta imune ativa com o correspondente
risco de rejeicao.

HLA doador
A1, 23 B35, 27 DR4, 7T

A2, 3 B51,52 DRi2

AZ 11,25 B44

1% prioridade 2" prioridade
W /;;"
Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3
Antlcorpas antl-HLA Anficorpos arti-HLA Anticorpos arti-HLA

B&Z DR12

Figura 6 - Exemplo de PC virtual. Os anticorpos dos pacientes séo previamente caracterizados por meio da técnica Luminex-SAB. Eles séo comparados com os antigenos HLA
do doador para verificar a presenga de DSA. O paciente 1 néo apresenta DSA (PC virtual negativa) e é a primeira prioridade para Tx. O paciente 2 apresenta DSA classe Il e,
dependendo de suas condigdes clinicas, pode ser transplantado (prioridade 2). O paciente 3 apresenta DSA classe I, que indica altissimo risco de RMA.
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Numerosos estudos mostraram que esses anticorpos eram
mais frequentes em pacientes com AMR aguda quando
comparados com aqueles sem rejeicao e associados com a
deposicao de C4d nas biopsias®*73.

O mecanismo mais comum que leva a AMR é a resposta
anamnéstica, que tem origem na exposicao antigénica prévia
(gravidez, transfusao, transplante prévio) e aparece na primeira
semana ou, No maximo, no primeiro més pds-Tx. A produgao
de altos titulos de anticorpos (anticorpos ex novo) é rapida e
esta associada a disfuncao do enxerto, exigindo diagndstico
imediato e tratamento agressivo.

A producao de anticorpos de novo, devida ao
reconhecimento dos antigenos incompativeis do doador
pelos linfécitos T do receptor®®®, é mais lenta (geralmente
apods 100 dias pds-TX) e é a rejeicao mais branda™.

A demonstragdo de produgdo de DSAs no pds-Tx
associada a achados clinicos, histolégicos e imunopatoldgicos
é recomendada para diagnéstico rapido e preciso da AMR,
e o uso do Luminex com sua alta sensibilidade é ideal para
esse proposito.

A deteccao de anticorpos imediatamente apés a sua
producao requereria frequente monitoramento, laborioso e
de alto custo. A maioria dos centros envolvidos nesse tipo de
pesquisa no transplante renal adotou um protocolo que prevé
a pesquisa dos anticorpos em sete dias, um, trés, seis, nove,
12 meses, e sucessivamente a cada ano, apés o Tx, bem como
em todos os casos de suspeita de rejeicao.

5. Protocolo para pacientes
hipersensibilizados

Observamos, nos dltimos anos, importantes avangos
nos protocolos imunossupressores, o que tem facilitado o
transplante de pacientes que anteriormente eram considerados
nao passiveis de transplante por serem hipersensibilizados®°.

Apesar desse panorama mais animador, o risco de realizar
transplante em pacientes sensibilizados persiste elevado,
seja pelo risco de rejeicdo humoral hiperaguda, seja pelo
risco aumentado de infecgoes decorrente de intensa
imunossupressao a que esses pacientes sao submetidos®'".
Discute-se, também, a relacao de pacientes transplantados
hipersensibilizados e o desenvolvimento futuro de
doenca vascular do enxerto, porém esse aspecto continua
controverso®'2,

A definicao de sensibilizagdo concentra-se, principalmente,
no contexto do componente humoral e na produgdo de
anticorpos. A funcao de células B e a produgao de anticorpos
estao intimamente relacionadas com a interagao entre
células T e B, apesar de as estratégias para supressao cronica
de células B serem escassas. Atualmente, como definicao
de sensibilizacao, considera-se a presenga de anticorpos
anti-HLA no receptor no momento da realizacao do painel
imunolégico®'*31,

O fendémeno de sensibilizacdo ocorre a partir da complexa
interagao entre o sistema imune do receptor com antigenos
reconhecidos como nao préprios. Com base nesse principio, a
sensibilizacao é um estado no qual os individuos desenvolvem
anticorpos anti-HLA da exposigao a antigenos, em situagoes
como transfusdes de sangue prévias, gravidez e exposicao a
antigenos presentes em superficies biomecanicas (dispositivos
de assisténcia ventricular)®'®. As transfusbes sdo a causa
principal de sensibilizagdo e ocorrem, principalmente, a partir
da exposicao aos leucécitos e plaquetas de doadores. Cravidez
também apresenta exposicdo materna a antigenos HLA
incompativeis, oriundas do pai, via feto. Enxertos de tecidos
utilizados em cirurgias prévias sao outra fonte de exposicao
aos antigenos HLA. Esse aspecto pode ser um problema
particularmente significativo em cardiopatias congénitas, nas
quais se observa nimero elevado de reoperagdes®'>.

Estratégias de dessensibilizacao evolufram significativamente
ao longo da dltima década. Uma importante diferenga em
relacdo as estratégias utilizadas para a dessensibilizagao
comparada com outros transplantes de 6rgaos sélidos é
que porcentagem crescente de pacientes que aguardam
transplante de coragao esta recebendo suporte circulatério
mecdanico com dispositivo de assisténcia ventricular ou
coracao artificial?'%317,

Drogas utilizadas

Imunoglobulina (IViG) tem papel importante no contexto
da rejeicao humoral e nos protocolos de dessensibilizagao*'®.
Os mecanismos de agdo propostos incluem modificagao
de autoanticorpos, inibicdo da ativagao de genes de
citocinas e atividade anticitocina, interagbes com as células
apresentadoras de antigeno, bloqueando a ativagao das
células, e inibicdo da atividade do complemento. A dose
utilizada é de 2 g/kg (total) divididos em quatro doses.

O rituximab é um anticorpo monoclonal quimérico contra
células B, anti-CD20 3932,

O alemtuzumab é um anticorpo monoclonal derivado de
DNA recombinante humanizado com especificidade para a
glicoproteina ligada a membrana das células CD52 2.

O bortezomib é um inibidor de proteassoma, que foi
aprovado para o tratamento de mieloma mudltiplo, sendo
também descritos seus efeitos imunomoduladores e
pré-apoptéticos. Tanto o alemtuzumab como o bortezomib
ndo estdo aprovados ainda no Brasil para tratamento de
rejeicdo humoral, bem como para utilizagao de rotina nos
protocolos de dessensibilizagao.

A plasmaférese, que consiste na troca do plasma removendo
os anticorpos pré-formados, é uma estratégia fundamental nos
protocolos de tratamento de pacientes hipersensibilizados,
como no tratamento da rejeicdo humoral®?*32.

A Tabela 78 descreve as recomendagdes para pacientes
sensibilizados.
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Tabela 78 - Tabela de recomendacao para tratamento de pacientes sensibilizados

Realizagao de cross-match virtual no pré-transplante e utilizagdo do seu resultado na alocagéo do 6rgao (MFI < 1.500) | C

Plasmaférese, IViG e rituximab para tratamento pré-operatério de pacientes com painel imunolégico elevado, na tentativa de reduzir

a sensibilizagao

Realizagao de transplante cardiaco em pacientes sensibilizados, sem a realizagéo do cross match virtual ou cross match prospectivo Il C

6. ASPECTOS CIRURGICOS DO
TRANSPLANTE

O transplante cardfaco pediatrico apresenta aspectos
peculiares quando o receptor é portador de cardiopatia
congénita, como na hipoplasia esquerda de coragao.

Determinadas cardiopatias congénitas necessitam de
cuidados em relagdo a técnica cirrgica a ser realizada no
momento do transplante?:

e Estenose ou hipoplasia de tronco e artérias pulmonares.
e Pés-operatério de Fontan.

e Situs ambigus.

e Situs inversus.

* Cardiopatia congénita complexa com hipoplasia do
arco aortico.

Pacientes com shunt ou canal arterial persistente
necessitam que sejam ligados antes do inicio da circulagao
extracorpdrea, para que nao ocorra o desvio de fluxo de
sangue para os pulmoes.

Recomenda-se que a preservacdo miocardica seja
realizada com:

* Injegdo de solugdo cardioplégica cristaloide hipotérmica
na aorta ascendente, com infusao por gravidade e baixa
pressao, ap6s descompressao das camaras direitas e
esquerdas.

e No caso de longas distancias, novas doses de solugao
cardioplégica devem ser injetadas.

* O coragao deve ser colocado dentro de saco pléstico
estéril com solugao salina gelada e transportado com gelo.

*  Deve-se sempre realizar o planejamento da logistica para
que o tempo de isquemia possa ser o menor possivel;
portanto, procurar sincronia entre a retirada do érgao e
o preparo do receptor.

e Evitar tempo de isquemia > 4 h.

7. IMUNOSSUPRESSAO

7.1. Profilaxia da rejeicao aguda pés-operatéria imediata

7.1.1. Terapia de inducao

Tem sido utilizada com o objetivo de diminuir a
rejeicao precoce e postergar a introdugao dos inibidores da
calcineurina em pacientes com risco ou em insuficiéncia renal.
Atualmente, 70% dos pacientes pedidtricos recebem terapia
de inducao??*324328 (Tabela 79).
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7.1.2. Metilprednisolona em altas doses.

7.2. Imunossupressao de manutencao

Sao utilizadas varias classes de medicagbes, sendo ajustadas
de acordo com a evolugéo clinica dos pacientes, presenca
de rejeicdo e morbidades relacionadas aos efeitos adversos
das drogas.

7.2.1. Inibidores da calcineurina

Séo as principais drogas imunossupressoras em transplantes
de 6rgdos solidos. Suas doses devem ser controladas de acordo
com o nivel sérico (Tabela 80). A conversao entre essas drogas
pode ajudar no manejo dos efeitos adversos das mesmas.

7.2.1.1. Ciclosporina

Deve ser iniciada por via endovenosa em infusao continua
e modificada para via oral quando possivel.

7.2.1.2. Tacrolimo

Vem substituindo a ciclosporina nos protocolos de
imunossupressao, por apresentar eficicia semelhante ou
superior na prevengdo da rejeigdo aguda, assim como no
tratamento de rejeigoes refratarias ou recorrentes®*”.

7.2.2. Agentes antiproliferativos

Sdo utilizados como drogas coadjuvantes na
imunossupressao de manutengao.

7.2.2.1. Azatioprina

Atua mediante inibigao da proliferagao celular. Objetiva-se
mielossupressao leve, com niéimero total de leucécitos entre
4.000 -12.000/ml.

7.2.2.2. Micofenolato mofetila/sédico

Tem sido utilizado em substituicdo a azatioprina.
O micofenolato é um potente inibidor da proliferagao
das células B e T. Observa-se menor taxa de rejeicao e
de proliferagao da intima das artérias corondrias com
associacao de micofenolato e inibidor da calcineurina em
relacao a associacdo com azatioprina’?®.

7.2.3. Corticosteroides

Apresentam imunossupressao potente e inespecifica,
prevenindo a rejeicao precoce, porém tém efeitos adversos
significativos. Diversos centros tém demonstrado excelentes
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Tabela 79 - Drogas imunossupressoras usadas para terapia de indu¢ao

Droga

Mecanismo

Dose pediatrica

Efeitos adversos

Anticorpos policlonais

Timoglobulina Antigenos de superficie células Be T 0,5-1 mg/kg/dia, 5-7 dias PO Anafilaxia
ATGAM Antigenos de superficie células Be T 15 mg/kg/dia, 5-7 dias PO Anafilaxia
Anticorpos monoclonais

Anafilaxia

OKT3

Anticorpo anti-CD3

0,1 mgkg/dia, 7-14 dias
> 12 anos: 5 mg/d

Sindrome liberagao de citocinas

Meningite asséptica

Anticoporpos antirreceptores de citocinas

Basiliximab

Anticorpos antirreceptores de IL2

2 doses de 12 mg/m? PO zero e 4

Hipersensibilidade

Daclizumab

Anticorpos antirreceptores de IL2

5 doses de 1 mg/kg de 14/14 dias,
comegando no dia zero

Hipersensibilidade

Tabela 80 - Drogas imunossupressoras utilizadas para imunossupressao inicial e de manutengao

Droga

Mecanismo

Dose pediatrica

Niveis terapéuticos

Efeitos adversos

Corticoides

Metilprednisolona

Imunossupresséo néo
especifica

20-25 mgl/kg/dose 12/12 h,
4 doses

Prednisona

Imunossupresséo néo
especifica

1 mglkg/dia até 0,1 mg/kg/dia

Hipertens&o, dificuldade de
cicatrizagao, hiperlipidemia,
diabetes melito, insuficiéncia
adrenal cronica, aumento
da incidéncia de infeccées
oportunistas,

Inibidores da calcineurina

0,1-0,2 mg/kg/hora EV

Inicial: 250-300 ng/ml

nefrotoxicidade, hipertenséo,
hiperlipidemia, diabetes melito,

Ciclosporina Inibigao ativacao células T 2-10 mg/kg/dia 12/12 h; 8/8 h > 3meses: 150-200 ng/ml complicagdes neuroldgicas,
em lactentes 1 ano: 100-150 ng/ml hipertricose e hiperplasia
gengival
0,1-0,3 mglkg/dia 12112 h; 8/8  Inicial: 10-15 ng/m Semelhantes, exceto
Tacrolimo Inibigéo ativagdo células T o ’ ’ hipertricose e hiperplasia

h em lactentes

Apos: 5-10 ng/ml

gengival

Inibidores da TOR

Sirolimo

Inibe o receptor do alvo da
rapamicina, parando o ciclo
celular e inibindo a proliferagéo
dacelulaT

Ataque: 3 mg/m?
Manutengéo: 1 mg/m?/dia

4-10 ng/ml

Prejuizo na cicatrizagéo da
ferida cirrgica, proteindria,
doenga intersticial pulmonar,
hiperlipidemia, Ulceras aftosas,
anemia, neutropenia e diarreia

Agentes antiproliferativos

Azatioprina

Inibigdo da proliferacéo celular

1-2 mg/kg/dia

Leucdcitos: 4-12.000

Mielossupressao

Micofenolato mofetil

Micofenolato sédico

Inibe seletivamente células
BeT

25-50 mg/kg/dia

800 mg/m?/dia, 12/12 h

NS: 3-7 ng/ml

Distirbios gastrointestinais

resultados com o uso de esquema de imunossupressao sem
corticoide??3?7,

7.2.4. Inibidores da rapamicina

O sirolimo tem-se mostrado eficaz na diminuigao das taxas de
rejeicdo em associagdo com outros agentes, com redugao do risco

de nefropatia secunddria ao uso dos inibidores da calcineurina
e prevencdo da doenca vascular do enxerto. H& relatos de
diminuicao do crescimento de linfomas relacionados ao virus de
Epstein-Barr. O everolimo apresenta melhor biodisponibilidade,
auséncia de nefrotoxicidade e possiveis efeitos antitrombdéticos,
tornando-se um agente imunossupressor promissor em
transplante cardiaco pediatrico®%'.
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Tabela 81 - Imunossupressao e niveis de recomendagéo

Classe de recomendagao

Terapia imunossupressora

Nivel de evidéncia

Globulina antitimocitaria como terapia de indugao e rejei¢éo refrataria ou com comprometimento

Classe | hemodinamico ¢
Classe lla Anticorpos antirreceptores de IL2 como terapia de indugéo C
Classe | Pulsoterapia com metilprednisolona para rejei¢ao aguda C
Classe | Ciclosporina como droga inicial e de manutengéo B
Classe | Tacrolimo como droga inicial e de manutengao B
Classe | Azatioprina como droga inicial e de manutengao C
Classe | Micofenolato como droga inicial e de manutengéo C
Classe lla Sirolimo como droga de manutengéo C
Classe lla Everolimo como droga de manutengao C
Classe | Imunoglobulina para terapéutica de rejeicdo humoral C
Classe | Plasmaférese para terapéutica de rejeigdo humoral C
Classe lla Rituximab para terapéutica de rejeicdo humoral C
Classe lla Ciclofosfamida para terapéutica de rejeicdo humoral C
Classe Ilb OKT3 como terapia de indugéo C

7.3. Terapéutica da rejeicao aguda

De maneira geral, rejeicoes agudas celulares leves,
assintomaticas (ISHLTTR), nao requerem tratamento. Entretanto,
rejeigdes celulares moderadas (ISHLT = 2R) devem ser tratadas
com intensificagdo da imunossupressao. O tratamento da rejeigao
humoral inclui os mesmos esquemas utilizados para tratamento
da rejeicao celular, com doses elevadas de corticoides e agentes
linfocitoliticos. Adicionalmente, utiliza-se imunoglobulina
endovenosa e/ou plasmaférese para remogao dos anticorpos
circulantes. Terapias especificas para atingir as células B,
incluindo ciclofosfamida e rituximab, tém sido utilizadas.
Episodios de rejeicdo com comprometimento hemodinamico
tém sido associados a progndsticos desfavoraveis e requerem
imunossupressao ampla, incluindo os tratamentos para rejeicao
celular e humoral. Tabela 81 descreve imunossupressao nas
diferentes situacbes e niveis de recomendagao.

8. IMUNOPATOLOGIA DA REJEICAO

O processo de rejeicao depende do reconhecimento
de antigenos préprios do érgao transplantado pelo sistema
imunolégico do receptor, com desencadeamento da resposta
imune efetora, que pode ser mediada diretamente por células
inflamatérias (rejeicao celular) e/ou por anticorpos (rejeicao
aguda mediada por anticorpos ou humoral). A rejeicao ocorre
mais frequentemente no primeiro ano, particularmente nos
primeiros meses apés o transplante.

Vérios sao os métodos utilizados no diagnéstico da
rejeicdo, mas a despeito de inmeros avangos a bidpsia
endomiocardica (BEM) continua sendo o padrdo-ouro.
Na populagdo pediatrica, particularmente em criangas
pequenas, a BEM tem sido evitada no acompanhamento
rotineiro devido ao maior risco de complicagoes e
questionamentos quanto a sua relevancia®=2.
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A BEM deve ser constituida ao menos por trés —
idealmente quatro ou mais — fragmentos de miocérdio
ventricular, os quais devem ser fixados em formalina
tamponada. A interpretagdo dos achados histopatolégicos
independe da faixa etdria do paciente, ou seja, os critérios
diagnosticos para a classificagdo da rejeicdo na faixa
pediatrica sao idénticos aos do adulto. Cortes histolégicos
seriados sao corados pela hematoxilina-eosina, e o exame
se da por microscopia 6ptica convencional, sendo avaliados
fundamentalmente a intensidade e o padrdo do infiltrado
inflamatério, a presenga de agressao dos cardiomidcitos e
detalhes da microcirculagao®.

A rejeigdo aguda celular se caracteriza pela presenga de
infiltrado inflamatério linfo-histiocitario, com ou sem agressao
celular dos cardiomidcitos, sendo classificada de acordo com
a Tabela 82 3. Exemplos dos aspectos histopatolégicos sao
mostrados na Figura 7.

A rejeicao aguda mediada por anticorpos (AMR) se
caracteriza pela deposicao de anticorpos nas células endoteliais
dos capilares, com fixagao do complemento, e independe da
presenca de células inflamatérias. E uma forma temida de
rejeicao, pois estudos na populagao adulta e também na
pedidtrica mostram associagdo da mesma com ma evolugao
p6s-operatdria, disfungao do enxerto e desenvolvimento
precoce de arteriopatia do transplante®*3*. O diagndstico
clinico de AMR também envolve outras evidéncias de ativacao
imunolégica humoral, como painel imunolégico elevado, cross
match positivo e presenga de anticorpos especificos contra o
doador. Além do comprometimento da fungao do enxerto, os
critérios para indicagdo de terapéutica especifica ainda nao
estdo bem estabelecidos.

Os achados histolégicos sugestivos de AMR sdo edema e

tumefacao das células endoteliais, aglomerados de células
mononucleares na luz capilar, denudagao ou fragmentagao dos
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Tabela 82 - Classificagao e critérios diagndsticos da rejeigao aguda celular

Grau da rejeigdo aguda celular

Caracteristicas histopatolégicas (BEM)

Auséncia de rejei¢ao (grau OR)

Auséncia de infiltrado inflamatorio

Rejeicédo leve (grau 1R)

Infiltrado inflamatério discreto, perivascular ou intersticial com, no maximo, um
foco de agresséo

Rejeicdo moderada (grau 2R)

Infiltrado inflamatério nitido, de padréo multifocal, com dois ou mais focos de agresséo

Rejeicdo intensa (grau 3R)

Infiltrado inflamatério intenso e difuso, com multiplos focos de agress&o celular,
geralmente com eosindfilos, vasculite e hemorragia

Figura 7 - Infiltrado inflamatério discreto perivascular, em rejeicéo aguda celular grau 1R (A) e foco de infiltrado inflamatério mononuclear com agresséo de cardiomiécitos

em rejeigao aguda celular grau 2R.

capilares e edema intersticial. O diagnéstico deve ser confirmado
pelo estudo imuno-histolégico, cujos achados positivos sao
deposicao de imunoglobulinas e fragdes do complemento na
parede capilar, e aglomeracao de macréfagos na luz capilar*®.
As técnicas mais usadas no estudo imuno-histoquimico sao
a detecgao da fragdo C4d do complemento e a detecgao de
macroéfagos (CD68). A classificagao patoldgica da AMR na BEM
(PAMR) é baseada no combinado dos achados histoldgicos e

imuno-histolégicos, de acordo com a Tabela 83 **. Exemplos
dos aspectos histopatolégicos e imuno-histolégicos sao
mostrados na Figura 8.

O significado isolado do grau pAMR é controverso; estudo
recente de pacientes pediatricos sugere que o mesmo tem
maior impacto apenas nos primeiros trés meses apds o
transplante e quando associado a cross match positivo e
anticorpos especificos contra o doador*¥.
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Tabela 83 - Classificagao patoldgica e critérios diagndsticos da rejeigao aguda mediada por anticorpos (pAMR)

. = - - . . . PR Achados
Classificagdo patoldgica da rejeigao aguda mediada por anticorpos Sigla (PAMR) Achados histologicos imuno-histolégicos
Negativo para o diagnéstico patolégico de AMR pAMR 0 Ausentes Ausentes

pAMR 1h Presentes Ausentes
Suspeito para o diagnéstico patolégico de AMR

pAMR 1i Ausentes Presentes
Positivo para o diagnéstico patolégico de AMR pAMR 2 Presentes Presentes
Positivo para o diagnostico patologico de AMR severa pAMR 3 +Prgsgnte:s " Presentes

adicionais

*Achados histolégicos adicionais no grau pAMR 3: edema severo e/ou hemorragia intersticial, destruigdo de capilares, presenga de neutréfilos permeando capilares.

Figura 8 — Edema intersticial e lesbes degenerativas da microcirculagéo (A) e positividade imuno-histoquimica dos capilares para a fragdo C4d do complemento (B) em
casos de rejeicao aguda mediada por anticorpos (AMR).
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9. DOENCA VASCULAR DO ENXERTO (DVE)

A DVE é a principal complicagao tardia no seguimento de
pacientes submetidos a transplante cardiaco. Estudos mostram
incidéncia de 5% em dois anos de transplante, 15% em cinco
anos e 35% em 10 anos**®. Trata-se de doenca grave, com 50%
de faléncia do enxerto ou 6bito apds dois anos do diagnéstico
angiogréfico®®.

Caracteriza-se por espessamento intimal difuso,
obliterativo, distal das artérias corondrias, levando a
uma isquemia responsavel pela deterioracao aguda ou
progressiva do enxerto?°.

Trata-se de um processo de rejeicdo cronica em que
vdrios mecanismos estimulam um grande processo inflamatério
com ativagao do complemento e citocinas, que levam a
proliferacao das células endoteliais, com espessamento intimal.

Os fatores de risco sao:

* Imunoldgicos: relacionados ao niimero de rejeigoes
agudas anteriores.

* Infecciosos: associados a infecgdo por citomegalovirus.

* Individuais: hipertensao arterial, diabetes e disfungao renal
associada ao uso de imunossupressores, dislipidemia,
obesidade e tabagismo associado ao estilo de vida de
alguns adolescentes**.

9.1. Quadro clinico

Em razdo da frequente auséncia de dor devido a
denervagao cardiaca, a DVE manifesta-se inicialmente por
comprometimento miocardico, com insuficiéncia cardiaca,
arritmias, infarto agudo do miocardio ou morte stbita*'.

Assim que aparecem 0s primeiros sinais e sintomas
clinicos, as lesdes coronarianas ja sao tao evoluidas e de tal
forma difusas, que ndo permitem, com raras excegoes, a
revascularizagdo cirdrgica ou por angioplastia.

9.2. Diagnéstico

Em razao da manifestaco clinica tardia, torna-se necessério
a realizagao de exames periédicos. O exame padrao-ouro é
a angiografia, apesar da baixa sensibilidade no diagnéstico da
DVE na sua fase inicial**3%3.

Em virtude da baixa sensibilidade da angiografia, vérios
estudos estao sendo realizados em busca de um método mais
sensivel. Um deles é o ultrassom intravascular, ja utilizado
em pacientes adultos, porém pouco disponivel nos centros
pediatricos, necessitando ainda de mais estudos a longo prazo**.

O ecocardiograma de estresse com dobutamina é um
método nao invasivo de facil execucdo, porém, como o
estudo angiogréfico, s6 exclui as doengas em estdgios mais
avancados**.

Exames como tomografia e ressonancia estao sendo
utilizados no diagnéstico, na populagdo adulta, mas ainda
nao validados na populagao pediatrica®®.

Estudo mostra que 93% dos grandes centros fazem
cateterismo anual ou bianual. Um terco dos centros faz
ecocardiograma de estresse com dobutamina rotineiramente,
e apenas cinco centros fazem ultrassom intravascular.

9.3. Tratamento

O objetivo da intervengao médica é prevenir ou retardar o
aparecimento da DVE. A imunossupressao adequada faz parte
da prevencao. Os maiores avangos no impacto medicamentoso,
na prevencao e tratamento da DVE, foram com os inibidores
do sinal de proliferagao (sirolimo, everolimo)**.

As estatinas sao drogas importantes na prevengao de placa,
como os anti-inflamatérios, porém ndo tém sido utilizadas em
criangas até a idade pré-escolar*¥.

Os bloqueadores do canal de célcio (diltiazem) se
mostraram efetivos na prevencao da DVE por reducdo da
hiperplasia miointimal, além de interagirem com a ciclosporina,
aumentando o seu nivel sérico, e, consequentemente,
expondo o paciente a doses menores de inibidor de
calcineurina. Os IECA também se mostraram efetivos na
melhora da disfuncao endotelial da DVE, inclusive com efeito
sinérgico ao diltiazem?*,

Estudos menores com o uso de vitaminas antioxidantes,
como C e E, mostraram melhora das lesdes no ultrassom
intravascular?#.

Geralmente, o grau de comprometimento coronariano é tao
difuso que impede a indicagdo dos procedimentos habituais de
revascularizagdo, como a angioplastia ou a revascularizagao do
miocardio, mas algumas lesdes proximais podem ser tratadas
por angioplastia com bons resultados a médio prazo.

O retransplante é opgao, porém o momento da indicagao
ainda ndo é bem definido pelos estudos. O que parece
consenso € a indicagdo quando existem lesoes difusas nao
trataveis cirurgicamente ou por angioplastia associadas a
disfuncao sistélica e/ou diastdlica.

10. POS-OPERATORIO DE TRANSPLANTE
CARDIACO

A crianga submetida a transplante, bem como o adulto
portador de cardiopatia congénita, apresenta peculiaridades
no seu manuseio apés o procedimento, em decorréncia
da etiologia da cardiopatia, de comorbidades em relagao
a propria insuficiéncia cardiaca ou pela histéria natural da
doenca de base®®°.

Nesse sentido, se faz necessdria uma abordagem do
paciente como um todo para prevenir potenciais complicagdes
que possa apresentar, dessa forma possibilitando sobrevida e
melhora da qualidade de vida®"'3>2.

As Tabelas 84 a 88 resumem as recomendagbes e apontam
as potenciais complicagdes que o paciente pode apresentar
na sua evolucao.
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Tabela 84 - Acompanhamento ambulatorial apés o transplante®

Classe Cintilografia com MIBI Nivel
| Avaliacdo clinica C
| Eletrocardiograma C
| Ecocardiograma C
| Exames laboratoriais C

(Dosagem do inibidor de calcineurina, perfil lipidico, enzimas hepaticas, fungdo renal, antigenemia de CMV, sorologia para toxoplasmose, Epstein-Barr e

citomegalovirus)

Cateterismo cardiaco: cineangiocoronariografia direita

: e esquerda e calculo do IRVP B
| Biopsia endomiocardica B
R

| Cintilografia com MIBI C

Tabela 85 - Complicagoes apds transplante

Disfungao ventricular aguda no pés-operatorio imediato

Litiase biliar

Rejei¢ao

Infecgao

Tabela 87 - Cronograma de biépsias endomiocardicas apés o
transplante

7a 10 dias

15 a 21 dias

30 a 40 dias

Hipertensao arterial sistémica

Insuficiéncia renal

Doenca linfoproliferativa

Doenga vascular do enxerto

Hipomagnesemia

Insuficiéncia hepatica

2 meses a 3 meses

Anual

Suspeita de rejeicdo e controle pds-rejeicdo

Tabela 88 - Diagndstico de rejeigao

Hipercalemia
Anemia Quadro clinico e sintomas: irritabilidade, inapeténcia, sinais de insuficiéncia
cardiaca, arritmia
Tremores

Tabela 86 — Cronograma de visitas médicas no seguimento
ambulatorial apds o transplante

0-4 semanas: semanal

4 semanas a 16 semanas: semanal

4 meses a 6 meses: mensal

6 meses a 1 ano: bimestral

Apartir de 1 ano: a cada 3-4 meses

11. DOENGAS LINFOPROLIFERATIVAS APOS
TRANSPLANTE DE ORGAOS (DLPTs)

Os transplantes pediatricos, de 6rgaos sélidos (TOS)
ou de células-tronco (TCT), acarretam substancial risco
de desenvolvimento de neoplasias malignas secundarias,
incluindo DLPT. Elas predominam nos TOS, associadas
a proliferacao de virus Epstein-Barr (EBV) e associagao
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Eletrocardiograma: queda do somatério do QRS, arritmias

Ecocardiograma com Doppler colorido: espessamento de septo e parede,
derrame pericardico, insuficiéncia de valvas atrioventriculares, disfuncéo
ventricular sistolica, disfungdo ventricular diastélica

Biopsia endomiocardica: avaliagdo de rejeicdo celular e humoral

Radiografia de torax: cardiomegalia

Dosagem de peptideo natriurético

Cintilografia com galio 67

Cabe ressaltar que a evolugéo do transplante depende fundamentalmente
do cuidado na prevengéo dessas complicagoes™*.

discriminada conforme a intensidade da imunossupressao
oferecida e o tipo de érgao transplantado®* (Tabela 89).

Entendemos por DLPT qualquer proliferagao linfoide
maligna desenvolvida apés transplantes de qualquer natureza.
Sao fatores clinicos relevantes para o seu surgimento:
soronegatividade para EBV e, de maneira menos significativa,
para CMV no momento do transplante, idade na realizacao do



I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

procedimento (receptores de 6rgaos com menos de 18 anos
apresentam 2-4 vezes maior chance de desenvolvimento de
DLPT em comparagao aos adultos, havendo algumas evidéncias
de maior predisposicao nas criangas de menor idade), tipo de
6rgao transplantado (ver Tabela 89), periodo pés-transplante
(em criangas ha distribuicao bimodal, com picos no primeiro,
segundo e terceiro anos pés-transplante. Virtualmente todas
as ocorréncias precoces sao EBV-dependentes, e as tardias
mais propensas a apresentagdo como linfomas classicos, com
frequéncia associadas as mutagdes oncogénicas verificadas
nas ocorréncias de novo**®, e o tipo de imunossupressao, nao
havendo concordancia sobre o impacto especifico de cada
agente (a ciclosporina, provavelmente, é mais deletéria em
comparagao ao tacrolimo®’; o acréscimo de micofenolato
mofetil ndo parece aumentar o risco de DLPT)**.

Apesar do melhor prognéstico das DLPTs pés-TOS em
pacientes pediatricos, quando comparados a adultos, a
morbimortalidade associada é elevada: exemplificando com
transplantes cardiacos pedidtricos, os indices de sobrevida
livre de eventos (morte ou recidiva da DLPT) podem atingir,
com um, trés e cinco anos, respectivamente, pés-diagnéstico
inicial de DLPT, valores iguais a 72%, 58% e 50%°*®.

As DLPTs sdo de dificil caracterizagdo histopatolégica, em
fungao da inespecificidade dos achados. A classificagao de
2008 da OMS as divide em quatro categorias, especificadas
na Tabela 90.

A identificacdo e a terapéutica das DLPTs depende da
relacdo entre estado imunitario e replicagdo de EBV. O
diagnéstico precoce em bases clinicas é prejudicado pela
habitual inespecificidade dos sinais e sintomas, obrigando
a diferenciacdo com infecgoes de apresentacao atipica e
rejeicao de enxerto.

Tabela 89 - DLPT e tipo de transplante em pediatria

Orgaos transplantados Incidéncia de DLPT (%)
Rins 2-3

Figado 5-10

Coragéo ~6

Pulmdes ~15

Intestino delgado ~20

Tabela 90 - Classificagao das DLPTs conforme a OMS (2008)**°

Dessa forma, o tratamento das DLPTs repousa na
triade recomposicao imunitdria/controle da viremia
EBV-dependente/tratamento antineopldsico. Nas formas
neoplasicas, ndo associadas a replicagao de EBV, implica,
fundamentalmente, tratamento oncolégico convencional.

Por recomposicdo imunitdria entenda-se reducao da
oferta de drogas imunossupressoras, em estratégias de dificil
comparagao, totalmente dependente da preservagao do
enxerto. Se realmente a mera reducao pode determinar
remissoes completas, a amplitude dessa possibilidade é
desconhecida, especialmente em idade pediatrica.

A consequéncia imediata da recomposicdo imunitéria é a
redugdo da viremia EBV-dependente. Estudos envolvendo TCT
mostram que a contagem de células CD4+ > 50/mm?® no 30.2
dia p6s-TCT prediz independentemente menor risco de viremia
EBV-dependente elevada®®*. Dos outros recursos potencialmente
utilizaveis para essa finalidade®*°, uma vez que nao existem drogas
antivirais de utilidade incontestavel*', destacamos a deplegao de
células B in vivo, incluindo as infectadas com EBV, induzida pelo
rituximab, anticorpo monoclonal quimérico anti-CD20%¢03¢,
Do acompanhamento periddico dos indices de replicagao de
EBV depende a atuagao antecipada, potencialmente preventiva
do desenvolvimento de DLPT. O método de avaliagao mais
empregado com tal finalidade é o da mensuragao de DNA de
EBV em sangue por técnica de PCR em tempo real. Ja os niveis de
replicagao indicativos de intervencao sao objeto de consideravel
discussao, aceitando-se geralmente valores = 10.000 cpias/ml,
havendo estudos que recomendam a intervengdo em niveis tao
baixos quanto 1.000%®. A periodicidade dessa avaliagdo pode
ser adaptada das recomendagdes do ECIL (European Conference
on Infections in Leukaemia)**:.

O tratamento antineopldsico a ser empregado inclui
quimioterapia convencional nas DLPTs instaladas e uso
associado ou isolado de terapia dirigida com rituximab. Embora
inconspicua, a comparagao entre os recursos de quimioterapia
convencional e rituximab, no que tange a eficiéncia e
toxicidade, tende a favorecer o emprego do anticorpo®*.
As principais complicagées relacionadas sao recorréncias
CD20-negativas de DLPT e hipogamaglobulinemia, podendo
requerer suplementagao periddica®®.

Dessa forma, e levando em consideracao os dados
advindos de estudo em desenvolvimento junto ao
Departamento de Pediatria da FMUSP desde 20023 ¢é
proposta a estratégia de manuseio da Tabela 91. '

Categoria

Especificidades

Lesdes precoces . S o
imunoblastico ou plasmocitico

Proliferagdes oligo/policlonais de células B positivas para EBV, com arquitetura tecidual preservada; fenétipo predominantemente

Pleomérfica Proliferacdes similares as anteriores, mas com arquitetura tecidual destruida; caracterizagao dificil em lesGes extranodais
Preenche os critérios de diagnéstico de LNH classico, sendo a variedade B derivada de grandes células a mais frequentemente

Monomériica encontrada; translocagées cromossémicas especificas, como rearranjo no locus c-myc, podem estar presentes; as formas
monomérficas correspondem, em séries pediatricas, a 35-83% dos casos, o que pode ser explicado em fungéo do sub-registro
potencial da categoria “lesGes precoces”

Tipo Hodgkin (H)/H like Igualmente monomérfica, mas caracterizada histoldgica e clinicamente de modo separado
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Tabela 91 - Estratégia proposta de manuseio das DLPTs, necessariamente CD20+ associadas a viremia elevada EBV-dependente

DLPT instalada (biopsia inicial obrigatoria)

Atitude terapéutica

Diminuig&o de imunossupressao

I: DLPT lesdes precoces e monomorficas com auséncia de
repercussoes clinicas

Se impossivel ou desacompanhada de resposta clinica e negativagéo de viremia:

Uso de rituximab, até 4 doses semanais

Rituximab, 4 doses semanais

II: Outras

Havendo toxicidade proibitiva ou auséncia de resposta clinica e negativagéo de viremia:

irresponsivo ao rituximab

Quimioterapia convencional

Nivel de intervengo, na auséncia de sinais e sintomas: 1.000 cdpias/ml (qualquer nivel, havendo

sinais e sintomas)

TOS de alto risco para DLPT (pulmdes e intestino delgado):
+  Semanal nos primeiros 3 meses ap6s TOS
+  Subsequentemente a cada 2 semanas até 6 meses apés TOS

+ Outros TOS:

+  Mensalmente até 6 meses apos TOS

+ Apbs 6° més:
+  Trimestralmente até 3.° ano apés TOS

IIIl: Acompanhamento de viremia

+  Aqualquer momento ap6s TOS:

+  Napresenca de sinais e sintomas

+  Sendo documentada viremia:

+  Caso seja um nivel inferior a 1.000 copias/ml:

+ Semanalmente, até progress@o ou negativagao

+  Em qualquer nivel que requeira intervencéo:

+  Semanalmente, até 4 consecutivamente negativos

+  Administragao protocolada
+ Medicagao prévia obrigatéria: difenidramina, 30 mg/m2, EV, em 20’ de infusdo

IV: Uso de rituximab

+  Preparo para atendimento de emergéncia associada a infus&o, especialmente de natureza alérgica

+  Dose individual: 375 mg/m?
+  Acompanhamento de niveis séricos de IgG a cada 4-8 semanas
+  Manter niveis de IgG = 400 mg/d|

12. ARRITMIAS CARDIACAS APOS O
TRANSPLANTE DE CORAGCAO

12.1. Introducao

O transplante de coragao ortotépico (TCO) é um
procedimento bem estabelecido para o tratamento de criangas
na fase avangada da insuficiéncia cardiaca ou de adultos com
cardiopatias congénitas em fase terminal®*’.

As arritmias cardiacas frequentemente complicam a
evolugdo clinica desses pacientes, em particular no periodo
p6s-operatério precoce, e sao relacionadas as caracteristicas
do enxerto, & técnica cirdrgica aplicada, ao comportamento
do coracdo desnervado e a possivel reacao de rejeicao ao
enxerto. Essas caracteristicas distinguem a apresentagao das
arritmias no pés-operatério do TCO quando comparadas com
outras cirurgias cardiacas.

A rejeicao cronica e as consequéncias da aterosclerose
acelerada sao as principais responsaveis pelo substrato das
arritmias cardiacas na fase cronica. Extrassistoles ventriculares
sao comuns e sem implicagao prognéstica na fase precoce.
Sua ocorréncia na fase tardia pode significar agressao
ao enxerto ou remodelamento ventricular secunddrio a
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cardiopatia isquémica cronica. Entretanto, as bradicardias
acentuadas, as taquicardias atriais e a taquicardia ventricular
sustentada podem implicar evolugao desfavoravel na fase
precoce e tardia®®®3%%,

12.2. Fisiopatologia

Técnica cirdrgica: Ambas as técnicas cirdrgicas utilizadas
para realizacao dos transplantes cardfacos, seja a anastomose
atrial, seja a anastomose bicaval, promovem denervacao
completa do coragao. Entretanto, o método de anastomose
atrial promove maior risco de disfungao do né sinusal, por
trauma direto ou por lesdo da artéria do né sinusal; as linhas
de sutura criam cicatrizes atriais com potencial para disfungao
mecanica, dilatagao das cavidades e formagao de circuitos de
taquicardias atriais. O método de anastomose bicaval diminui
o trauma atrial e o risco de arritmias no perfodo pés-operatério
precoce e tardio®”°.

Denervacao cardiaca: O coragdo transplantado perde
a modulagdo do sistema nervoso autbnomo e das suas
propriedades para ajuste da atividade eletrofisioldgica
e da reatividade das artérias corondrias as necessidades
metabdlicas do organismo. A frequéncia cardiaca de
repouso é usualmente mais elevada que o habitual,
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e particularmente evidente em pacientes jovens e
criangas. A perda da agdo cronotrépica negativa vagal leva
também a perda dos efeitos da digoxina e da atropina no
automatismo do no sinusal. Paralelamente, a denervagao
simpdtica deprime a resposta do né sinusal ao estresse
fisico. Ha também aumento de sensibilidade as aminas
simpdticas, adenosina e acetilcolina, que podem contribuir
para a ocorréncia de taquiarritmias e bradiarritmias no
periodo perioperatério®”’.

12.3. Rejeicao

Algum grau de rejeigao dos enxertos ocorre em até 50%
dos pacientes no primeiro ano ap6s o TCO. A agressao ao
enxerto promove alteragoes nas propriedades mecanicas
e eletrofisiolégicas, que podem se expressar por bradi/
taquiarritmias. A agressao vascular na rejeicao cronica
promove doenca isquémica do coracao, que pode se
manifestar com todas as formas de bradi/taquiarritmias®”2.

12.4. Arritmias mais comuns

Disfuncao sinusal

A bradicardia sinusal é muito comum apés o TCO,
ocorrendo em até 40% dos pacientes. Em geral, é bem
tolerada e de bom progndstico. Entretanto, pode ser

sintomatica, e alguns pacientes necessitam implantar
marca-passo definitivo.

A disfuncdo do né sinusal que ocorre nas duas primeiras
semanas do TCO esta relacionada, principalmente, com o
tempo prolongado de isquemia do enxerto, com o trauma pela
anastomose biatrial e/ou com o uso prévio de amiodarona.

A fungao sinusal recupera-se na maior parte dos pacientes
nos primeiros trés meses de pés-operatorio; assim, o MP
definitivo deve ser evitado em pacientes assintomaticos e sem
comprometimento hemodinamico.

A teofilina e a terbutalina tém agdo modesta no
automatismo sinusal, mas podem ser Gteis nessa fase
inicial. A atropina nao é efetiva devido a denervagao vagal,
de modo que, se for necessdria intervengao farmacolégica
aguda, o isoproterenol é o agente mais indicado.

O implante de marca-passo definitivo deve ser considerado
quando a bradicardia acentuada persiste ap6s duas semanas
do transplante (Figura 9). A disfuncao sinusal é a causa mais
frequente de indicacio de MP na fase precoce, enquanto
o bloqueio atrioventricular é a causa mais comum na fase
tardia. O implante de marca-passo atrial com resposta de
frequéncia tem sido recomendado quando a condugao pelo
noé atrioventricular mantém-se preservada. A rejeicao do
enxerto deve ser considerada quando a bradicardia sinusal
surge apds a segunda semana do transplante’”.

Bradicardia Sinusal

< 2 Semanas

L 4

>2 Semanas

Bradicardia importante*, sintomatica ou
com disturbio hemodinamico

Bidpsia e Angiografia

Sim

Nao

Metilxantinas

Monitoracéo

Isoproterenol
MP temporario**

* Levar em conta a idade do paciente; ** Considerar o MP definitivo apds duas semanas

Figura 9 - Manuseio agudo da bradicardia sinusal no pds-operatorio do transplante cardiaco.
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12.5. Disturbios da conducao atrioventricular e
intraventricular

Acredita-se que os distarbios da condugao AV na fase
aguda do TCO tenham as mesmas causas da disfungao do
n6 sinusal. Sdo menos frequentes, ocorrendo em menos
10% dos pacientes, a maioria do primeiro grau. Por outro
lado, o bloqueio do ramo direito é o distirbio de condugao
mais frequente apdés o TCO, ocorrendo em até 70% dos
pacientes. Tem sido relacionado com tempo de isquemia
e pressao elevada nas artérias pulmonares. Pode ocorrer
também apds bidpsia endomiocdrdica por trauma direto
do ramo direito. Tem sido sugerido que a ocorréncia de
bloqueio AV total tardio relaciona-se com rejeicao do enxerto,
tendo alta taxa de mortalidade. Entretanto, dados recentes
revelam que a necessidade de implante de MP na fase tardia
do transplante ndo se associou com rejeicao do enxerto
ou com vasculopatia®”. Quando indicado, o MP definitivo
atrioventricular em modo DDD é o mais recomendével.

12.6. Arritmias supraventriculares

A taquicardia sinusal esta presente na maioria dos
pacientes apds o TCO devido a remogdo da atividade vagal.
Quando a técnica biatrial é utilizada, é possivel identificar
duas morfologias de onda P, uma delas dissociada da
atividade ventricular (complexo QRS) e correspondente a
atividade elétrica do &trio do receptor.

Extrassistoles atriais (EA) e taquicardicas atriais nao
sustentadas (TANS) sdo comuns no p6s-operatério precoce
(até 50%) e diminuem durante o primeiro ano de seguimento

(30%). Os dados sao conflitantes em relagao ao aumento do
nimero de EA com a presenga de rejeigao.

Fibrilagao atrial ocorre em torno de 10% dos pacientes
adultos e em menos de 5% na populagao pediatrica
submetida a TCO nas primeiras duas semanas do transplante.
Essa baixa incidéncia em relagao as outras cirurgias cardfacas,
em que a FA relaciona-se com pericardite inflamatéria, é
explicada pelo isolamento elétrico das veias pulmonares
e pela denervacao autondmica dos étrios. Dez por cento
dos pacientes desenvolvem FA na fase tardia, em geral
relacionada com rejeicao e perda de funcao do enxerto®”.

Flutter atrial é descrito em 10-15% dos pacientes adultos
e em 6% de criancas submetidas a TCO. Ocorre mais
frequentemente na fase tardia, e seu mecanismo relaciona-se
frequentemente com o circuito macrorreentrante comum, que
envolve o istmo cavo-tricuspideo, mas pode ser secundario
a cicatriz de isolamento das veias pulmonares. Ha sugestao
de alta incidéncia de rejeicao do enxerto entre os pacientes
com flutter atrial>74375.

O tratamento do flutter e da FA inclui a investigacdo de
possiveis fatores deflagradores, incluindo a rejeigao do 6rgao
(Figura 10). Nos pacientes sem rejeicao, o controle de FC, a
manutengao do ritmo e a prevengdo de eventos embdlicos
respeitam as recomendagdes dos pacientes sem transplante.
Entretanto, a digoxina é ineficaz para o controle de
frequéncia cardiaca, devendo-se usar os betabloqueadores
e bloqueadores de canais de calcio. Estes Gltimos podem
ter sua agao sensibilizada e, portanto, devem ser utilizados
com cautela.

Fibrilagao Atrial

< 2 semanas

> 2 semanas

N

y
Controle da FC
Anticoagulagao

v
Reversao da Crise
Amiodarona
CVE

\ 4

Manutencao da
IAmiodarona por 30 dias

Biopsia e Angiografia

Tratamento da rejeicao /
isquemia

Figura 10 — Manuseio agudo da fibrilagéo atrial no pés-operatério do transplante cardiaco.

Arq Bras Cardiol 2014; 103(6Supl.2): 1-126



I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e Transplante Cardiaco, no Feto, na Crianca

e em Adultos com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de Cardiologia

Diretrizes

Para o controle do ritmo, a propafenona e o sotalol podem
ser Gteis nos pacientes com fungdo ventricular normal, e a
amiodarona sempre que houver disfungao ventricular.

O risco de embolia sistémica e cerebral nao é bem
conhecido em pacientes submetidos a transplante
cardiaco, mas o cendrio da ocorréncia de FA na evolugao
do transplante cardiaco parece implicar risco aumentado
de eventos tromboembélicos. Na fase aguda existe
experiéncia suficiente com heparina fracionada e nao
fracionada, que devem ser usadas.

Quando necessdria a anticoagulagao prolongada, os
antagonistas da vitamina K sdo os anticoagulantes orais
tradicionalmente utilizados em pacientes submetidos a
transplante cardiaco. Entretanto, o seu beneficio deve ser
balanceado frente as caracteristicas desfavoraveis para o
seu uso devido as multiplas associagoes medicamentosas no
perfodo pds-transplante com risco de anticoagulagao excessiva
e sangramento. Os novos anticoagulantes com agao direta
na trombina (dabigatrana) ou no fator Xa (rivaroxabana e
apixabana) apresentam farmacocinética superior, entretanto
nao hd dados disponiveis sobre a sua utilizagao ap6s
transplante cardiaco, em adultos ou em criangas.

Taquicardias supraventriculares, como a taquicardia por
reentrada nodal e a taquicardia atrioventricular envolvendo
vias anoémalas (sindrome de WPW), podem ocorrer nos
coragbes transplantados. O tratamento, em particular a
ablagao com radiofrequéncia, segue as recomendagbes dos
pacientes sem transplante cardfaco.

12.7. Arritmias ventriculares

Extrassistoles ventriculares (EV) ocorrem em
praticamente todos os pacientes na fase precoce do TCO.
Sua incidéncia diminui com o tempo e nao parece ter
relacionamento com a rejeicdo do enxerto. Nao existe
recomendagao especifica para tratamento antiarritmico
dos pacientes assintomaticos e com fungao ventricular
preservada. Entretanto, surgindo durante a fase tardia, deve
ser investigada rejeicao ou vasculopatia coronaria.

A taquicardia ventricular nao sustentada (TVNS) refere-
se a condicdo muito ampla, pois para a mesma definigao
temos apresentagbes eletrocardiograficas muito distintas, que
variam de uma sequéncia de trés batimentos consecutivos
até uma taquicardia que pode durar até 30 segundos,
com frequéncia de 100-250 bpm. Portanto, a forma de
apresentacdo e as manifestagbes clinicas sdao importantes
para a decisao terapéutica. A condicao mais comum refere-se
a episédios de 3-6 batimentos com ocorréncia esporadica
ao longo das 24 h. Sua relagcdo com a rejeicdo nao é bem
conhecida, mas em pacientes ndo submetidos a transplante
cardiaco duas condigoes sao bem conhecidas: EV e TVNS
idiopaticas, que ocorrem em individuos com o coragao
estruturalmente normal, e TVNS secundérias a cicatrizes
no miocardio. Nesta dltima condicdo, a TVNS pode ser
um marcador de risco de morte stbita em pacientes com
disfuncao ventricular importante.

Taquicardia ventricular sustentada é incomum nos
pacientes apés transplante cardiaco. Surge nas mesmas
condigoes que a TVNS, e sua ocorréncia é secundaria a

cicatrizes ventriculares secunddrias a infarto do miocardio
e cardiopatia isquémica. Quando rapidas, podem provocar
sincope ou morte stbita; quando muito frequentes ou
incessantes, agravam a disfungdo ventricular preexistente.
Nos pacientes ndo transplantados, o tratamento consiste
no uso de amiodarona, implante de CDI e ablagao por
cateter. A informacgao é limitada para pacientes submetidos
a transplante cardiaco com essa condigao®”°.

PARTE Ill: ABORDAGEM DE TOPICOS DA IC E
DO TRANSPLANTE

1. IMUNIZACOES NA IC

A imunizacao é uma das mais efetivas medidas na
prevencao de doengas infecciosas. A revisao do calendario de
vacinagao deve fazer parte da avaliagdo geral dos pacientes
com insuficiéncia cardiaca, tanto criangas quanto adultos.

As criangas com insuficiéncia cardfaca podem receber
todas as vacinas preconizadas pelo Programa Nacional de
Imunizagoes (PNI) e disponiveis gratuitamente em unidades
basicas de satide. Fazem parte do PNI as seguintes vacinas: BCG
(protege contra formas graves de tuberculose); hepatite B; pélio;
rotavirus; difteria, tétano e coqueluche (DTP); Haemophilus
influenzae b (Hib); pneumococo conjugada 10 V; meningococo
conjugada C; influenza; sarampo, caxumba e rubéola; varicela;
para meninas de 11-13 anos de idade, HPV (papilomavirus
humano). Em muitas regides do Brasil consideradas de risco,
também a vacina da febre amarela (Tabela 92).

Ainda ndo disponiveis no PNI: vacina de hepatite A (também
recomendada para criangas suscetiveis com insuficiéncia
cardfaca) e vacina de difteria, tétano e coqueluche acelular
tipo adulto (dTpa), com componentes da Bordetella pertussis,
menos teratogénica que as vacinas de células inteiras (DTP),
recomendada para criangas > 7 anos de idade.

No caso de candidatos a transplante de 6rgaos sélidos,
devido a possibilidade de o transplante ocorrer a qualquer
momento, propde-se um esquema acelerado de vacinagao

Tabela 92 - Vacinas disponiveis nos Centros de Referéncia para
Imunobioldgicos Especiais (CRIESs), para criangas cardiopatas, além
das vacinas preconizadas pelo PNI

Indicagoes Vacinas

Influenza, pneumo ¢10/pneumo 23%,

Cardiopatias cronicas Hib**

Cardiopatia ou pneumopatia
cronica em criangas com risco de
descompensagéo precipitada por
febre

DTP acelular***

Influenza, varicela (suspender
aspirina por 6 semanas apos vacina
varicela)

Uso cronico de acido acetilsalicilico

* Conforme faixa etaria.
** Se <19 anos e néo vacinado.
*** Se <7 anos.
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contra hepatite B: zero, um, dois e seis meses, e avaliagao
da necessidade de uso de dose dobrada de acordo com a
situagao clinica de base.

As criancas > 7 anos de idade e os adultos com insuficiéncia
cardfaca devem estar vacinados para tétano e difteria, hepatite
B, sarampo, caxumba e rubéola, varicela, se suscetiveis,
influenza e doenga pneumocdcica. Estas duas dltimas, de
particular importancia para os cardiopatas, estao disponiveis
gratuitamente no PNI através dos Centros de Referéncia em
Imunobiolégicos Especiais (CRIEs)*”” (Tabela 93).

A vacina de pneumococo disponivel nos CRIEs para
pessoas > 5 anos de idade é a vacina polissacaridea
23 V (VPP23). Por se constituir de antigenos
polissacarideos purificados, essa vacina induz resposta
imune independente de células T e, portanto, nao induz
memoria imunolégica. Confere protegdo moderada
contra doenga invasiva em adultos jovens de alto risco
e idosos saudaveis’s. E administrada em dose dnica,
sendo recomendado um dnico reforgo, cinco anos ap6s
a primeira dose.

Tabela 93 - Vacinas indicadas para criangas < 7 anos de idade com cardiopatia

DISPONIBILIDADE

Clinicas Particulares de

Vacina Esquemas Postos publicos de vacinagao Vacinacs
acinagdo
BCGid Dose Unica ao nascimento SIM SIM
Trés doses, no esquema 0-1-6 meses
. ou
Hepatite B 4 doses: ao nascimento, aos 2, 4 e 6 SIM S
meses de idade
Triplice bacteriana
Acelular (DTPa)
ou . Pentavalente SIM
Pentavalente: triplice bacteriana de A0s 2, 4 ¢ 6 meses de idade DTPa s6 disponivel nos CRIEs DTPa SIM
células inteiras (DTP) + hepatite B +
hemdfilos tipo b (Hib)
Hemofilos tipo b (Hib) Aos 2, 4 e 6 meses de idade SIM SIM
Duas (2 e 4 meses de idade) ou trés doses SIM SIMm
Rotavirus (2, 4 e 6 meses de idade), de acordo com . Vacina monovalente e vacina
) Vacina monovalente
o fabricante pentavalente
Poliomielite (VIP) Trés doses: aos 2, 4 e 6 meses de idade
o 1° reforgo: aos 15 meses de idade SIM, para as doses dos 2 e 4 meses de idade SIM
(virus inativados) o ! .
2° reforgo: entre 4-6 anos de idade
- Usada no esquema segencial de vacinagéo
(PV‘I’:'L?S’"V'SEE;;LQQS)F’ ) da pdlio: 12 & 2° doses: VIP SIM Ndo
3% dose, 1° e 2° reforgos: VOP
SIM
SIM Pneumocdcica conjugada 10 V

Pneumocdcica conjugada

Aos 2, 4,6 e 15 meses de idade

Pneumocdcica conjugada 10 V

E Pneumocdcica conjugada

13V

Meningocdcica conjugada C Aos 3, 5 e 12 meses de idade SIM SIM

Dose Unica anual, preferencialmente no

inicio do outono, a partir de 6 meses de
Influenza idade SIM SIM

Na primovacinagdo, 2 doses, com intervalo
de 1 més
. Duas doses com intervalo de 6 meses, a M
Hepaite A partir de 1 ano de idade NAO SIM
Trlp]lce viral (sarampo, caxumba, Uma dose aos 12 meses de idade SIM SIM
rubéola)
Tetrgwral (S.aramp“ caxumba, Uma dose aos 15 meses de idade SIM SIM
rubéola, varicela)
Uma dose aos 9 meses de idade.

Febre amarela Um reforgo a cada 10 anos SIM SIM

Indicada para quem reside ou viaja para
regido endémica
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Nas clinicas particulares, esta disponivel para criancas e
adultos a vacina de pneumococo conjugada 13 V (VPC13).
Os Centros de Controle e Prevencao de Doencas (CDC) dos
Estados Unidos recomendam o uso da vacina de pneumococo
conjugada 13 V para idosos e adultos imunodeprimidos. Para
adultos imunocompetentes, com doenga cardiaca cronica,
continuam recomendando a VPP23379,38,

A Sociedade Brasileira de Imunizagoes (SBIM) orienta que
o esquema de vacinagao para a doenga pneumocécica, em
adultos idosos, deve ser iniciado com uma dose da VPC13,
seguida de uma dose de VPP23, dois meses depois, e uma
segunda dose de VPP23, cinco anos apds®'.

A vacina de tétano, difteria e coqueluche acelular
do adulto (dTpa) também s6 esta disponivel em clinicas
particulares e pode ser usada no lugar da vacina de difteria
e tétano (dT), uma vez que confere protecao para a infecgao
por Bordetella pertussis, cuja incidéncia vem aumentando
em adolescentes e adultos.

Esquemas interrompidos ndo precisam ser reiniciados, apenas
completados a partir da dose em que foram interrompidos.

Eventos adversos graves vacinais sdo raros. Reagoes
anafilticas, embora raras, tém inicio imediato (nos primeiros
minutos apés a administragao), sendo necessarios rapido
reconhecimento e tratamento.

A vacinagao de familiares e cuidadores, incluindo os
profissionais de satde, também faz parte das estratégias
anti-infecciosas adotadas no cuidado aos pacientes com

insuficiéncia cardfaca. Ver vacinas indicadas para criangas
> 7 anos e adultos com cardiopatia na Tabela 94.

2. RECOMENDACAO PARA IMUNIZAGCAO EM
CRIANCAS CANDIDATAS E RECEPTORES DE
TRANSPLANTE DE CORACAO

As doengas infecciosas estao entre as principais
complicagdes apresentadas pelos pacientes transplantados.
Devido a terapia imunossupressora utilizada, tais infecgdes
podem evoluir de forma mais agressiva, podendo também
colaborar na rejeicao do érgao transplantado®¥3%.

Algumas dessas infeccdes podem ser minimizadas ou até
evitadas pela imunizagdo. Por esse motivo, recomenda-se
que a situagdo vacinal seja revisada e completada na primeira
avaliacao do candidato a transplante.

As vacinas de virus vivo (varicela e MMR sarampo, rubéola
e caxumba) ndo podem ser administradas ap6s o transplante,
porém vacinas inativadas sao geralmente seguras (grau IC).

Recomenda-se um intervalo de pelo menos quatro
semanas entre a vacinagdo com virus vivo e o transplante
(grau 1C). Imunoglobulinas por via venosa podem interferir
na resposta imune as vacinas de virus vivo, que s6 devem
ser administradas, pelo menos, trés meses apés a sua
administragcao?®®.

A imunizagao deve ser evitada nos primeiros 3-6 meses
ap6s o transplante, pois durante esse periodo as altas doses da

Tabela 94 - Vacinas indicadas para criangas > 7 anos e adultos com cardiopatia

DISPONIBILIDADE
. Postos Publicos de Clinicas Particulares de

Vacina Esquemas L L

Vacinagao Vacinagao
Influenza Dose Unica anual, preferencialmente no inicio do outono SIM SIM
Pneumocdcica conjugada 13 Uma dose de VPP23 e uma segunda dose cinco anos apos.
valente (VPC13) ou SIM VPP23 SIMVPC13
e Uma dose da VPC13 seguida de uma dose de VPP23 dois SIM VPP23
pneumococica 23 valente (VPP23) meses depois e uma segunda dose de VPP23 cinco anos ap6s
Triplice bacteriana acelular do tipo Para individuos com esquema de vacinagao basico completo
adulto (dTpa) (pelo menos trés doses de dT): fazer reforco com dTpa (triplice dT SIm dT SIM
ou bacteriana acelular do tipo adulto) OU dT (dupla bacteriana do dTpa NAO dTpa SIM
dupla bacteriana do tipo adulto (dT) tipo adulto) a cada 10 anos
Hepatite B Trés doses, no esquema 0-1-6 meses SIM, para pessoas aé 59 SIM

anos de idade
Trlp]lce viral (sarampo, caxumba e Uma dose SIM SIM
rubéola)
Varicela Duas doses, com intervalo de 4 a 8 semanas, se suscetivel NAO SIM
Hepatite A Duas doses, 0 e 6 meses, se suscetivel NAO SIM
3 doses .
HPV 0,16 meses OU SIM para meninas de 11 SIM
13 anos de idade
0, 2 e 6 meses
Uma dose

Febre amarela Um reforgo a cada 10 anos SIM SIM

Indicada para quem reside ou viaja para regido endémica
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terapia imunossupressora podem inibir a adequada resposta
imune aos antigenos vacinais. Recomenda-se que a resposta
soroldgica do transplantado seja avaliada apds quatro semanas
da administragdo da vacina. Entretanto, a sorologia pode
nao ser a melhor medida da imunidade ap6s o transplante,
sendo necessdrios mais estudos sobre a resposta imune celular
nesses pacientes.

Os familiares e outras pessoas que convivem com o
paciente, incluindo os profissionais da satde, devem ter
esquema de vacinagao completo. Todos devem receber
vacinagao anual contra influenza. A vacina contra variola e a
vacina oral contra poliomielite nao devem ser administradas
para os contatos préximos dos transplantados. Vacinas contra
varicela (grau 1IC) e MMR podem ser administradas aos
contatantes desses pacientes.

Familiares em contato com pacientes transplantados devem
ser imunes ou vacinados para: influenza, varicela, hepatite
A, sarampo-caxumba-rubéola (MMR), poliomielite IPV-SALK
(criangas NAO devem receber Sabin).

Profissionais da drea de satide em contato com pacientes
transplantados devem ser imunes ou vacinados para:

e Influenza.

e Varicela.

* Hepatite B.

e Sarampo-caxumba-rubeola (MMR).

Pacientes em seguimento ambulatorial candidatos a
transplante de coragao devem ser encaminhados ao centro
de imunizagbes para atualizagao do esquema vacinal.
Quando isso nao for possivel, as vacinas deverao ser
atualizadas ap6s o transplante, seguindo as recomendagoes
da Tabela 95.

3. PROFILAXIA DO VIRUS SINCICIAL
RESPIRATORIO

3.1. Recomendacoes atuais

O virus sincicial respiratério (VSR) humano é o principal
causador de infeccao em criancas abaixo de um ano de idade,
sendo responsdvel por cerca de 3,4 milhdes de hospitalizagoes
por ano em criangas menores de cinco anos. Aproximadamente
metade das criangas infecta-se até o primeiro ano de vida e
100% das criangas até trés anos de idade ja apresentaram
pelo menos uma infecgao pelo VSR. As reinfecgdes ocorrem
durante toda a vida, porém os lactentes jovens constituem o
grupo de maior risco de desenvolvimento de formas graves da
doenca’®3es,

O grupo de criangas com maior risco de morbidade
e mortalidade sdo as portadoras de prematuridade,
doenca pulmonar cronica e cardiopatia com repercussao
hemodinamica3®>-3%%,

A infeccao em vias aéreas baixas dificulta a retirada de
oxigénio e aumenta o trabalho respiratério nessas criangas
com baixa reserva cardiaca, predispondo a faléncia cardiaca
e respiratéria, aumentando a necessidade de cuidados em
unidade de terapia intensiva (UTI)3%63%,
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Estudos recentes sugerem que, entre criangas cardiopatas
com infecgao pelo VSR que necessitam de hospitalizacao,
33% necessitardo de UTl e 2,5-3,4% morrerao em decorréncia
de complicagoes da infecgdo pelo VSR, principalmente as
criangas com hipertensao pulmonar. As criangas com infecgao
sintomdtica pelo VSR submetidas a cirurgia cardiaca também
apresentam maior risco de complicagdes no pés-operatério.

Apesar de ocorrerem durante todo o ano, as infecgoes
pelo VSR predominam, em nosso pafs, nos meses de margo
a setembro, em temporadas que costumam preceder as
da influenza®®.

A transmissao do VSR ocorre primariamente através de
contato direto com o virus e pela inoculagao viral no nariz e
nos olhos. A transmissao respiratéria nao é tao frequente®®.

A incidéncia de infecgdo por VSR adquirida em hospital
ainda nao é bem estabelecida, mas tem evolugao mais grave
que a adquirida na comunidade, visto que 50% dos infectados
necessitarao de tratamento em UTI. Assim, a transmissdo no
ambiente hospitalar deve ser controlada com isolamento de
contato, uso de éculos, méscara e luvas, além de lavagem
adequada das maos (Figura 11).

O palivizumabe, anticorpo monoclonal humanizado
direcionado contra a glicoproteina de fusdo (proteina F) da
superficie do VSR, vem sendo recomendado em diversos
pafses na prevengao dessas infecgoes®®2%7:389391 Age através
da neutralizacao e inibicao da fusao do VSR, fornecendo
imunizagao passiva®¥*392,

Nos Estados Unidos, a profilaxia nos grupos de alto
risco reduziu as taxas de hospitalizacdo em até 78% nos
Gltimos anos*¥.

Um estudo randomizado, duplo-cego e placebo-controlado,
envolvendo 1.287 criangas com cardiopatia congénita com
repercussdo hemodinamica, mostrou que o palivizumabe
é seguro, bem tolerado e efetivo na profilaxia de infecgao
grave pelo VSR nessas criangas com cardiopatia®**. O grau
de seguranca foi semelhante ao observado na populagao
pediatrica. Os efeitos adversos observados foram febre mais
elevada e maior reagao no local da injegao quando comparado
ao grupo placebo. Esse estudo também mostrou que criangas
recebendo palivizumabe podem ser submetidas a cirurgia
cardiaca com circulagdo extracorpérea, porém ha redugao
de 50% no nivel circulante de palivizumabe, sendo indicada
administragao de nova dose apés a cirurgia®®. A profilaxia
mensal reduziu em 45% a necessidade de hospitalizacao de
pacientes com cardiopatia congénita com repercussao.

Medrano Lopez e cols.?®¢, em estudo prospectivo,
multicéntrico e epidemiolégico, realizado em 57 centros
da Espanha, em criangas cardiopatas abaixo de dois anos,
observaram que o VSR é o agente causador mais encontrado
nas criangas que necessitaram de hospitalizagdo. Criangas
recebendo imunoprofilaxia adequada tiveram redugdo de
58,2% na hospitalizagao.

3.2. Recomendacoes de profilaxia do VSR

A Sociedade Brasileira de Pediatria publicou, em 2011,
uma diretriz sobre o manejo adequado das infecgbes pelo
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Tabela 95 - Vacinas especialmente recomendadas para transplantados ou criangas submetidas a transplante de drgédos sélidos

Disponibilidade

Vacina Faixa etaria de inicio Esquema de doses nos CRIE §*
Poliomielite inativada (VIP) Vacina indicada a partir dos 2 meses de idade 3 doses com intervalo de 2 meses Sim

Reforgo de 12-15 meses e entre 4-6 anos.
Hepatite A Vacina indicada a partir dos 12 meses de idade Duas doses: 0 - 6 meses. Sim
Hepatite B Vacina indicada a partir do nascimento 4 doses: 0-1-2 e 6 meses (dose dobrada) Sim

* E necessario fazer a sorologia para hepatite B, 1-2 meses apos a (ltima dose. Considera-se imunizado se anti-HBs =10 Ul/mL. Se sorologia negativa, repetir o

esquema vacinal de trés doses.

Vacina indicada a partir dos 2 meses

Para menores de 1 ano: 3 doses com intervalo de

DTPw ou DTPa . R 2 meses, dose aos 18 meses e entre 4-6 anos Sim
de idade até os 6 anos '
Reforgo a cada 10 anos (DTPa)
Triplice bacteriana Vacina indicada a partir dos 7 anos de idade 3 doses de esquema basico e 1 reforco a cada 10 anos ~ N&o

do tipo adulto (dTpa)

Haemophilus influenzae b

Vacina indicada a partir dos 2 meses de idade

Para menores de 1 ano: 2, 4 e 6 meses de idade
Para maiores de 1 ano e adultos: dose Unica ou
duas doses com intervalo de dois meses para os
imunodeprimidos

Sim até 18 anos

Pneumocdcica conjugada
(VPC10 ou VPC13)

Vacina indicada a partir dos 2 meses de idade

Para menores de 2 anos: 2, 4, 6 meses de idade.
Reforgo entre 12-15 meses

Para criangas entre 24-59 meses, ndo vacinadas
anteriormente: duas doses com intervalo de dois
meses entre elas (indicagdo VPC10)

Para criangas de 59-71 meses, néo vacinadas
anteriormente: duas doses de VPC13 com
intervalo de dois meses entre elas

Para maiores de 71 meses, adolescentes e
adultos: dose Unica de VPC13

VPC10, sim até 59
meses

VPC13, na0

Pneumocécica 23V

Vacina indicada a partir dos 2 anos de idade

Duas doses com intervalo de cinco anos entre elas

Sim

1. O esquema de doses deve iniciar com vacinas conjugadas e ser seguido da aplicagdo da vacina pneumocécica 23 valente. Respeitar o intervalo minimo de dois

meses entre as duas vacinas.

2. Para individuos que ja receberam a VPP23, ndo vacinados com VPC13, recomenda-se o intervalo minimo de um ano para a aplicagéo de VPC13 e de cinco anos
para a aplicagdo da segunda dose da VPP23, com intervalo minimo de dois meses entre a vacina conjugada e a polissacaridica.

Meningocécica conjugada
(Men C ou Men ACWY)

Vacina indicada a partir dos 3 meses de idade

Para menores de 1 ano (Men C): 3 e 5 meses,
com reforgos aos 12-15 meses e entre 4-6 anos
Para maiores de 1 ano e menores de 5 anos (Men
C): dose Unica

Para adolescentes e adultos (Men C ou Men
ACWY): dose unica

Men C, sim
ACWY, ndo

Triplice viral Contraindicada

Contraindicada

Sim

Varicela Contraindicada

Contraindicada no pos-transplante

Criangas transplantadas suscetiveis quando
expostas a varicela devem receber imunoglobulina
especifica para varicela (VZIG)

Sim

Influenza Vacina indicada a partir dos 6 meses de idade

Na primovacinacéo de criangas <9 anos séo
necessarias duas doses com intervalo de um més,
seguidas de dose anual

Para > 9 anos: dose Unica anual

Sim

Febre amarela

Contraindicada em transplantados

Contraindicada no pos-transplante

Sim

PREFERENCIALMENTE, VACINAR ANTES DO TRANSPLANTE PARA GARANTIR MELHORES RESPOSTAS IMUNOLOGICAS.
NO POS-TRANSPLANTE, CONTRAINDICAR VACINAS ATENUADAS ATE QUE O PACIENTE ESTEJA IMUNOCOMPETENTE.

Todo individuo deve estar em dia com as vacinas do calendério basico de sua faixa etaria.

CRIE (Centro de Referéncia de Imunobiolégicos Especiais). As vacinas néo disponiveis no CRIE podem ser administradas em clinicas particulares.
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Avental

Estetoscopio

Bergo

Luvas

Figura 11 - Tempo de permanéncia do VSR.

Tabela 96 - Recomendagdes de profilaxia do VSR

Prematuridade

IG < 28 semanas e 6 dias, sem DPC, com < 12 meses de idade no inicio da
sazonalidade (IA)

Doenga pulmonar

< 2 anos com DPC em uso de oxigénio, diurético, broncodilatador ou corticoide
inalatério (1A)

Doenca cardiaca

<2 anos com cardiopatia cronica em tratamento de IC ou HP moderada a grave
ou cardiopatia cianética (IA)

Repetir na segunda estagao se ainda estiver em tratamento

Cirurgia com by-pass: realizar dose pés-operatoria

VSR, e a Sociedade Brasileira de Imunologia também reforgou
as mesmas indicagoes profilaticas®?. Essas recomendagbes
diferem das recomendagdes do Ministério da Salde por
incluirem prematuros de 29-32 semamas até o sexto més de
vida. A Comissao Nacional de Incorporagao de Tecnologias
(Conitec), do Ministério da Satde do Brasil, publicou em 2012,
e posteriormente em maio de 2013, uma resolugao que define
a utilizagao de palivizumabe em criangas brasileiras, incluindo
os prematuros de até 28 semanas de idade gestacional, no
primeiro ano de vida, os cardiopatas e os portadores de doengas
pulmonares cronicas da prematuridade até o segundo ano de
vida, desde que em tratamento dessas condigdes nos Gltimos
seis meses a partir do inicio da estagao do virus*. Cardiopatias
que ndo necessitam de imunoprofilaxia ttm comunicagbes
interatrial e interventricular sem repercussao hemodinamica,
cardiomiopatia moderada e, nas totalmente corrigidas por
cirurgia, sem insuficiéncia cardiaca residual. O protocolo
publicado inclui os bebés hospitalizados.

A dose recomendada é de 15 mg/kg, uso intramuscular na
face lateral da coxa, doses mensais durante a estagao de risco
para infeccao por VSR. A primeira dose deve ser administrada
antes do inicio da estagao®¥23%* (Tabela 96).

4. TUBERCULOSE

Aincidéncia de tuberculose entre receptores de transplantes
de 6rgaos sélidos é maior em comparagao a populagao geral,
apesar de ndo estar bem estabelecida. Sabe-se que varia de
acordo com a localizagao geografica®3%.

E mais comum em receptores de transplante pulmonar,
como resultado de reativagao de infecgao latente no receptor,
mas também surge através de infeccao nao reconhecida no
aloenxerto ou nova infeccao pés-transplante.

Entre um terco e a metade dos casos de tuberculose
ap6s transplante sao disseminados ou extrapulmonares.
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Uma minoria de pacientes transplantados tem as cavitagoes
cléssicas na radiografia de térax (4%). Os achados mais
comuns sao infiltrados focais (40%), padrao miliar (22%),
nédulos (15%), derrame pleural (13%), infiltrado intersticial
difuso (5%)3%73%8,

O diagndstico requer alto indice de suspeita e,
frequentemente, necessita de procedimento invasivo, como
broncoscopia com lavado broncoalveolar ou biépsia pulmonar.

O manejo da tuberculose ativa segue as recomendagbes
de 2009 da Sociedade Americana de Transplante (AST) e do
Grupo de Estudo de Infecgdo em Receptores de Transplante da
Sociedade Espanhola de Doencas Infecciosas e Microbiologia
Clinica (Gesitra). Elas sao amplamente baseadas em ensaios
randomizados em hospedeiros imunocompetentes. Ambas
recomendam tratamento similar a dos imunocompetentes
com algumas especificacoes: a AST prefere tratamento
com rifampicina, tanto para casos graves quanto nos menos
graves (grau Il C); em contraste, a Gesitra recomenda evitar
0 uso em casos localizados ou menos graves quando nao ha
suspeita ou evidéncia de resisténcia a isoniazida (rifamicinas,
principalmente a rifampicina, pela reducao nos niveis séricos
de tacrolimo, sirolimo, everolimo e ciclosporina devido a
inducdo do citocromo P-450 através da enzima CYP3A4
associado ao desenvolvimento de rejeigdo). As opgoes sao:

(1) Tratamento por 12-18 meses:

a) Isoniazida + etambutol.

b) Isoniazida + pirazinamida.

(2) Tratamento por 12 meses:

a) Isoniazida + etambutol + pirazinamida.
b) Isoniazida + etambutol + levofloxacina.

A mortalidade é maior entre os receptores de 6rgaos sélidos
comparados com individuos imunocompetentes. Os preditores
de mortalidade incluem: doenga disseminada, rejeicao prévia
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ou rejeigao através da interagdo entre rifamicinas e os inibidores
da calcineurina, uso de OKT3 ou anticorpos anticélulas T.

Teste tuberculinico (TST — Tuberculin Skin Testing) ou
Mantoux é sugerido para todos os pacientes candidatos
ao transplante e repetido apés duas semanas naqueles
cujo resultado foi negativo tentando-se identificar o “efeito
booster”. Outra alternativa é o IGRA (Interferon Gamma
Release Assays), Gtil para detectar tuberculose latente em
alguns candidatos ou receptores de 6rgaos sélidos com teste
tuberculinico negativo, principalmente em pacientes com
doenga renal em estagio final ou doenga hepatica avangada
e naqueles que receberam BCG prévia. Nos pacientes com
evidéncia de tuberculose latente estd indicada avaliacao de
tuberculose ativa (TST e/ou IGRA). Se o escarro for positivo
pela coloragdo ou cultura, o transplante estara contraindicado
até que o paciente tenha sido tratado.

Recomenda-se tratamento para tuberculose latente em
candidatos ou receptores de transplante de 6rgaos sélidos
com os seguintes achados (grau | B):

e TST (inicial ou boosted) com enduracao = 5 mm ou IGRA
positivo. No Brasil, onde a vacinagdo com BCG é feita
de rotina nas criangas, induragao entre 5-10 mm pode
significar apenas vacinagao prévia.

e Histdria de tuberculose latente nao tratada.

e Contato com individuos com tuberculose ativa.

*  Recepgao de 6rgao de doador desconhecido para TST
positivo ou doador sem histdria de tratamento para
tuberculose latente.

Nos candidatos a transplante de 6rgdo sélido com alto
risco de tuberculose primaria, sugere-se o tratamento para
tuberculose latente (profilaxia) mesmo que o rastreamento
seja negativo (grau b C).

Tratamento de escolha para tuberculose latente (profilaxia):

* Isoniazida (INH): 5 mg/kg/dia (maximo 300 mg) para
adultos e 10-15 mg/kg/dia (méximo 300 mg) para
criangas — duracao de nove meses.

*  Piridoxina (25-50 mg/dia) também pode ser usada.

Candidatos a transplante ou receptores de 6rgaos sélidos
que recebem INH devem monitorar os niveis de TGO/TGP e
bilirrubinas basais mensalmente devido a hepatotoxicidade.

5. INFECCAO PELO HIV

Atualmente, o tratamento de escolha para a faléncia de
6rgaos € o transplante. A infecgao pelo HIV ja foi considerada
contraindicagdo absoluta ao transplante devido ao conceito
de que a imunossupressao poderia acelerar o HIV/AIDS,
resultando em alta mortalidade e perda do 6rgao.

Desde 1996, quando a terapia antirretroviral (HAART)
tornou-se amplamente disponivel, diminuindo a morbidade
e a mortalidade, a replicagao viral controlada tornou os
individuos com HIV/AIDS portadores de uma doenga
cronica tratavel.

A melhora do prognéstico a longo prazo da infecgao pelo
HIV tem levado muitos programas de transplante a reavaliagao
de suas politicas de exclusao desses pacientes.

Transplante de 6rgao sélido antes da HAART: Todas as
experiéncias anteriores combinadas ao conceito de que
HIV/AIDS era uma doenca fatalmente progressiva fizeram
muitos programas de transplante rejeitar pacientes com
indicagdo para tal e infeccao pelo HIV. Durante anos de
seguimento, transplantados com HIV tornaram-se raridade,
e o desenvolvimento de testes para rastreamento do HIV
evitou o transplante de 6rgaos**4%.

Transplante de érgao solido na era HAART: Miuiltiplos
estudos retrospectivos e alguns prospectivos mostram que os
resultados clinicos diferem entre receptores de transplante
infectados pelo HIV e pacientes soronegativos.

A terapia complexa da imunossupressao combinada a
terapia antirretroviral representa um grande desafio apés o
transplante de 6rgaos sélidos. O tratamento para infecgao
pelo HIV envolve pelos menos a combinagao de trés drogas,
como nucleosideos analogos inibidores da transcriptase
reversa (NRTI), nucleosideos ndo analogos inibidores da
transcriptase reversa (NNRTI), inibidores da HIV protease (Pls),
inibidores de entrada e inibidores integrase. O padrao inclui
a combinagdo de dois nucleosideos andlogos e inibidor da
HIV protease. Os inibidores da HIV protease, especialmente
o ritonavir, tém grande efeito inibidor no citocromo P-450,
principalmente o CYP3A4 (metabolismo dos inibidores da
calcineurina), reduzindo significativamente esse metabolismo
e, como consequéncia, aumentando os niveis sanguineos
desses imunossupressores. Por isso, a monitoragao dos niveis
de imunossupressores deve ser a intervalos préximos.

E dificil separar as complicagoes pelas infecgoes
oportunistas associadas ao HIV das associadas a
imunossupressao. Embora a experiéncia ainda seja
limitada, é mais provavel que a infecgao oportunista seja
relacionada & imunossupressao apds o transplante, uma vez
que se tenha total controle da replicagao viral e contagem
das células CD4 acima de 200 céls./microl. para todos
os transplantes, exceto para o transplante hepdtico, que
deve ter contagem > 100 céls/microl. devido ao sequestro
esplénico pela doenca hepatica avangada e hipertensao
porta[401,402.

Ha controvérsia na indicagdo de transplante nos
portadores da doenga. Em estudos atuais sao exigidos os
valores da contagem das células CD4. Outro critério dado
pela Cooperative Clinical Trials in Adult Transplantation
(CCTAT) exige que o paciente esteja em regime de
antirretrovirais estavel por pelo menos trés meses e que
tenha carga viral indetectavel.

Critérios para exclusao incluem histéria de infecgao
oportunista, exceto se ocorrer recuperacao da imunidade, e
neoplasias que possam exigir o uso de quimioterapia sistémica.

A decisao de transplante em pacientes especificos deve
ser individualizada.

6. GINECOLOGIA NA IC E TRANSPLANTE

6.1. Introducao

A adolescéncia é o periodo estabelecido dos 10 aos 19 anos
e 11 meses, caracterizada por transformagoes fisicas, psiquicas,
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sexuais e sociais, representando a transi¢do da infancia a
vida adulta. Tem como marcos a primeira menstruagao,
ou menarca, e o aparecimento dos caracteres sexuais
secundarios*®#**. No Brasil, os adolescentes correspondem
a 34 milhoes, sendo de 17 milhdes a populagao do sexo
feminino, em ascensao em relagcdo a masculina. Essa faixa
etaria corresponde a 30% da populagdo geral, sendo 35,4%
na faixa de 10-14 anos e 27,3% de 15-19 anos. Isso se deve
a agdes publicas na assisténcia a primeira infancia, vacinagao,
mortalidade infantil e melhores indices de desenvolvimento
humano?*0540°,

As adolescentes brasileiras tém direito a satde como
cidadas, e é dever do Estado possibilitar acesso universal,
hierarquizado e regionalizado, dentro dos preceitos do
Sistema Unico de Satide (SUS)*.

A andlise do perfil de morbidade dessa faixa da populagao
tem revelado a presenca de doencas cronicas (anemia,
hipertensao arterial, obesidade e sindrome metabélica),
transtornos psicossociais, farmaco-dependéncia, doencas
sexualmente transmissiveis e problemas relacionados a
gravidez, parto e puerpério. Diante dessa realidade, a
importancia demogréfica desse grupo e sua vulnerabilidade
aos agravos de salde, bem como as questdes econdmicas
e sociais, nas suas vertentes de educacao, cultura, trabalho,
justica, esporte, lazer e outros, determinam a necessidade de
atengao mais especifica e abrangente a essa faixa etaria*”4%%.,
Medidas de prevengdao podem modificar para sempre a
exposicdo ou ndo dessas jovens as situagdes de vulnerabilidade
marcadas pelos determinantes sociais da satide*0*4%

Dentre as doengas cronicas, as cardiopatias e as doengas
do aparelho circulatério estdo presentes em menos de 10%
da populagao jovem, e houve aumento da incidéncia de
cardiopatia nos nascidos vivos com dados de 9,5 para cada
1.000 nascidos vivos*®#11. As adolescentes com essa afecgao
podem ter piora do quadro clinico, principalmente durante
gestagao ndo programada e sem pré-natal. Em alguns casos,
a gestacao estd formalmente contraindicada, para preservar a
vida e a satide da adolescente, como nas cardiopatias restritivas,
hipertensdo pulmonar primdria e outras que precisam de estrito
acompanhamento pré-concepcional de especialistas e com
risco muito elevado durante gestagao, parto e puerpério.

Ainda considerando os problemas de satde publica,
a prevencao de gestagao na adolescéncia e sua
reincidéncia é tema prioritario na satide da adolescente,
englobando aspectos reprodutivos, sociais, econémicos
e de curso de vida*"®412,

O risco de gravidez na adolescéncia tem repercussoes
individuais e para a sociedade. Tem origem nos determinantes
sociais da satide e reforca os efeitos negativos nos ambitos
educacional, profissional e pessoal, incluindo o abandono
escolar, que acentua a exclusao social e a pobreza. Em algumas
situagdes sao de extrema vulnerabilidade, como populagao
de rua, familias desestruturadas, abandono que coloca as
adolescentes em maior suscetibilidade a violéncia fisica,
psicolégica e sexual, além de baixa autoestima, uso de drogas
e alcool*’*#15. Resultados perinatais na adolescéncia estao
relacionados a baixo peso ao nascimento, prematuridade e
complicagoes na gestacao e parto*'®+15,
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Para adolescentes com doengas cronicas, evitar a gravidez
indesejada é imperativo pelas comorbidades que podem
ocorrer, como descrito anteriormente. Independentemente
do risco, deve estar disponivel orientacao para ajudar as
adolescentes a tomarem as melhores decisées informadas
e acessarem os melhores métodos anticoncepcionais*'#4%.

Assim, o uso de contraceptivos de maior eficdcia, em
um conjunto de outras intervengdes multissetoriais, reduz
as gestagoes nao planejadas durante a adolescéncia e a sua
reincidéncia**'“#??. Salienta-se que a maioria das gestagoes
dessas adolescentes nao é intencional.

Para avaliar os riscos dessas adolescentes, as recomendagoes
sobre os métodos anticoncepcionais na adolescéncia nao
diferem das da mulher adulta e seguem os mesmos critérios de
elegibilidade da Organizagdo Mundial de Satde (OMS)*#*44,
que apresentam classificagao de 1 a 4. Nas categorias 1 e 2, ndo
ha restrigdo ao uso, e as vantagens superam os riscos do uso do
método escolhido. Na categoria 3, o risco do uso do método
é considerado maior que as vantagens. Na categoria 4, nao
ha beneficio ao uso do método escolhido*?*425426_ Além disso,
mencione-se que a boa pratica clinica deve associar os riscos
individuais, a presenca de doenga preexistente, a efetividade
do método e a aceitacao do método pela usuaria*?>-42°.

Outro conceito a ser considerado dentro da
anticoncepgao é o que chamamos de uso tipico de um
método e uso correto. O uso tipico refere-se ao uso
habitual, quando o individuo é orientado sobre o mesmo,
porém faz uso irregular. O correto consiste no uso
consistente e sem restrigdo de falhas*”’. Por exemplo, o uso
ideal da camisinha masculina tem taxa de gestagbes nao
desejadas de duas por 100 mulheres, e o uso tipico tem
15 gestagoes em 100 usudrias**. O ideal, para usudrias com
doengas cardiovasculares que contraindiquem a gestagao,
é terem em conta o uso tipico do método quando tomam as
decisbes reprodutivas. Contudo, isso nem sempre ocorre,
visto que a cada consulta hd necessidade de reforgar o uso
correto do método. Além disso, o profissional da sadde
deve saber bem os riscos pelo critério de elegibilidade da
OMS423,428,429.

As cardiopatias arterial, isquémica e valvular apresentam
categorias 3 e 4 para uso de anticoncepcional combinado,
independentemente da via de administragao***#*42%. O uso
de progestagénio isoladamente via oral, injetavel, de sistema
liberador intrauterino e de implantes subdérmicos apresenta
categorias 1 e 2. A excecao se faz com o uso de acetato de
medroxiprogesterona injetavel, na doenga arterial aguda e
isquémica aguda, apresentando categoria 3 #20423426427429.
Deve-se salientar que o uso de progestagénio isolado pode
ter como inconveniéncia o sangramento uterino irregular
ou anormal, o que pode ser um fator de ndo aderéncia das
adolescentes. Contudo, o sistema liberador intrauterino e o
implante podem ser excegoes, pois diminuem o fluxo e, em
alguns casos, podem levar a amenorreia.

Ha na literatura um novo conceito de anticoncepgao na
adolescéncia**#2. Dentre os varios métodos de anticoncepgao
disponiveis e recomendados para uso na adolescéncia, estao
os chamados LARC:s (long action reversible action), ou métodos
de contracepgao reversivel de longa duragao, dos quais fazem
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parte tanto o implante subdérmico quanto o dispositivo
intrauterino (progestagénio ou cobre)*?#3?. Talvez sejam uma
opgao mais segura na prevengao da gestacao indesejada ou
ndo, na sua recorréncia e em doencas cronicas, como nas
cardiopatias, pois ndo ha o risco do esquecimento, como
ocorre com outros métodos, como os contraceptivos oral e
injetével420'430'431.

Outro aspecto positivo do uso desse método de
contracepgao reversivel de longa duragao é que a fertilidade
retorna apés a interrupcao do método, nao tendo sequelas
no sistema reprodutivo*?*#27430432 Qutra vantagem é que a
taxa de gestacao nao programada com os LARCs é menor que
nos métodos hormonais ou de barreira, pois nao depende de
a usudria lembrar do seu uso .

O Colégio Americano de Obstetricia e Ginecologia
e outras entidades recomendam o uso de LARCs como
primeira escolha para nuliparas, adolescentes e no
pés-parto*?6427431 Assim, os contraceptivos de longa
duragao reversiveis para adolescentes da menarca até os
20 anos podem ser considerados, dentro dos critérios de
elegibilidade: categoria 1, os implantes; categoria 2, DIU
e SIU com levonorgestrel*?”-43'. Deve-se ainda salientar
que o aconselhamento, as técnicas de amenizagao de dor
e as orientagoes sobre as possiveis mudancas no padrao
menstrual podem promover sucesso na boa prética clinica
da contracepgao reversivel de longa duragao*343.

Finalmente, recomenda-se o método de contracepgao
reversivel de longa duragao a adolescente, principalmente
a cardiopata, para evitar gravidez ndo programada e as
consequéncias negativas para a sua satide integral. Esse método
tem mostrado maior taxa de aderéncia e de continuagao apés
um e dois anos de acompanhamento.

7. GESTACAO NA IC E TRANSPLANTE
CARDIACO

A melhora da assisténcia a cardiopatia congénita
(CC) possibilitou que mais mulheres chegassem a idade
reprodutiva. A maioria das gestacbes em mulheres cardiopatas
tem desfechos materno e fetal favoraveis. Nao obstante,
a cardiopatia persiste como uma das principais causas
de mortalidade materna, em especial nas pacientes que
apresentam insuficiéncia cardiaca antes ou durante o ciclo
gravidico-puerperal?3>43,

O aumento do nimero de mulheres com CC submetidas
a transplante cardiaco (TC) vem aumentando e, embora
a gravidez seja desencorajada nas receptoras, algumas
dezenas de casos tém sido descritos**”#3®. Grande parte
das recomendacoes referentes a condugao da gestacao em
mulheres com IC e p6s-TC baseia-se em relatos de casos
e estudos retrospectivos, nao atingindo nivel de evidéncia
significativo*3°436439,

Agravidez exerce grande repercussao sobre ahemodinamica
da mulher. Ocorre aumento do débito cardiaco, volemia e
frequéncia cardiaca, variagdes da pressao arterial, alteragoes
da mecanica ventilatéria e da coagulagao*®. As repercussoes
mutuas entre a doenca cardfaca e o ciclo gravidico-puerperal
elevam os riscos de deterioragao clinica (IC, tromboembolismo,

arritmias) e de eventos perinatais (abortamentos, restricao de
crescimento fetal, prematuridade, sofrimento fetal antes
e intraparto, mortalidade perinatal, altas taxas de partos
operatorios)*?>430439441-443 " Restricoes a realizagao de alguns
exames e a utilizagao de alguns medicamentos também
contribuem para o maior risco materno. Os perfodos de maior
risco de descompensacao cardiaca sao o final do segundo
trimestre, o parto e o pds-parto imediato**>#*. A ocorréncia
de IC e eventos cardiacos durante o ciclo gravidico-puerperal
implicam nao somente risco no periodo perinatal, mas
também nos anos subsequentes ao término da gestagao**.

A gravidez deve ser planejada e precedida de cuidadosa
avaliagao clinica, visando estratificar e minimizar os
riscos*>#39441S3o preditores de complicagbes maternas
e fetais: histérico de eventos cardiacos prévios a gestacao
(IC, arritmia ou tromboembolismo), cianose ou sintomas
de IC prévios a gestacao (ou no inicio do pré-natal), uso
de medicagao cardiovascular previamente a gestagao,
hipertensao arteriolar pulmonar, obstrucdo de coragao
esquerdo (ou fluxo sistémico), presenga de préteses valvares
mecanicas, gestacao mdaltipla, obesidade, tabagismo*3¢442,

A gravidez esta contraindicada em pacientes com
hipertensao arteriolar pulmonar, em situagdes com risco
de dissecgao adrtica (diametro de aorta superior a 50 mm,
ou 40 mm em pacientes com sindrome de Marfan) e na
insuficiéncia cardiaca grave (fragdo de ejecao < 30% e CF Il
ou V). Nessas situagoes, em caso de gestacao ndo planejada,
recomenda-se abortamento terapéutico, preferencialmente
até a 14.2 semana*>*+%,

A assisténcia pré-natal deve ser multidisciplinar e frequente
(mensal ou quinzenal)***#*. Recomenda-se internacao de
pacientes com piora funcional (CF = llI), para otimizagao
terapéutica e vigilancia materno-fetal***. A avaliagao do
crescimento e do bem-estar fetal é feita pela ultrassonografia
seriada (desde o inicio da gravidez), dopplerfluxometria e
perfil bioffsico fetal, iniciadas na 26.2 semana*>*°.

A terapéutica medicamentosa deve ser revisada, mantendo
os medicamentos necessarios na menor dose capaz de
produzir efeitos terapéuticos, para reduzir a exposigao fetal.
Estao contraindicados na gravidez os inibidores da enzima de
conversao da angiotensina, os bloqueadores dos receptores da
angiotensina e a espironolactona (mas podem ser utilizados
no puerpério, nao contraindicando a lactagao). A amiodarona
s6 deve ser utilizada em arritmias graves que nao respondam
a outros medicamentos (risco de hipotireoidismo congénito).
A varfarina e outros antagonistas da vitamina K devem ser
evitados (risco de teratogénese no primeiro trimestre e de
sangramentos fetais e neonatais), mas estao recomendados nas
pacientes com proteses valvares mecanicas (com substituicao
por heparina regular ou de baixo peso molecular no primeiro
trimestre e periodo anteparto)*54%.

No caso das gestantes com transplante cardiaco, o
aconselhamento pré-concepcional deve comegar antes
mesmo do transplante®743%444 A AST (American Society of
Transplantation) recomenda evitar gestagdo no primeiro ano
ap6s o transplante, quando o risco de rejeicao é maior e a
terapéutica imunossupressora € mais agressiva***. A gestacao
pode ser liberada apés, pelo menos, um ano sem sinais de
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rejeicdo e com sinais de estabilidade e adequagao funcional
do enxerto. A gravidez ndao aumenta as taxas de rejeigao
aguda ou cronica. A ocorréncia de hiperémese pode reduzir
a absor¢do da medicagao imunossupressora. O aumento da
volemia pode reduzir os niveis séricos dos imunossupressores,
que devem ser monitorados. As modificagdes hemodinamicas
da gravidez geralmente sdo bem toleradas pelas pacientes
com TC437,438,444.

Deve-se atentar, ainda, para a existéncia de infeccoes que
possam afetar o concepto, em especial CMV. Recomenda-se
cuidado com as situagdes obstétricas que envolvam maior risco
de infeccao, como rotura precoce das membranas ovulares,
infeccao puerperal, bem como infecgdes que possam ser
mais prevalentes na gravidez (infecao urinaria e infecgdes
respiratorias)** 4%,

As repercussoes fetais sao teratogenicidade (aumentada
com o uso de MFM/micofenolato de mofetil), restricao de
crescimento fetal e prematuridade (geralmente relacionadas
a ocorréncia de hipertensao arterial e pré-eclampsia,
mais prevalentes nessa populacao). A terapéutica
imunossupressora pode ser feita com corticoesteroides,
azatioprina, ciclosporina e tacrolimo*743%,

Na suspeita de rejeigdao, recomenda-se bidpsia cardiaca
guiada por ecocardiografia (para evitar a exposicao fetal a
radiagdo na fluoroscopia)*’.

Nao se recomenda a antecipagao rotineira do parto.
Porém, em caso de IC que nao responde ao tratamento,
indica-se a resolucao da gravidez*>#*°. Nao ha evidéncia
de qual tipo de parto seria mais adequado nos casos de
IC, mas observa-se taxa de cesareas elevadas, em geral
por sofrimento fetal ou instabilidade cardiocirculatéria
materna®**#3¢442 A cesarea é mandatdria nos casos de
aortopatia com risco de disseccao, e recomendada
na hipertensdo arteriolar pulmonar e estenose adrtica
graves**#°. Nos partos vaginais recomenda-se evitar
trabalhos de parto prolongados, abreviagao do periodo
expulsivo com o uso de férceps ou vacuo-extrator
e analgesia locorregional precoce (para minimizar
as alteracoes hemodindmicas relacionadas a dor e
ao estresse)*>43. A monitoragao cardiaca intraparto deve
ser feita de rotina, com a utilizagao de eletrocardiografia
para monitoracao de sinais de isquemia nas pacientes
com TC*74%, Nas pacientes com IC pode ser indicada
a utilizagdo de monitoracdo da pressao arterial invasiva.
Atualmente, a monitoracao da pressao venocapilar
pulmonar ndo tem sido indicada**.

Na cesérea, em pacientes com IC e hipertensao pulmonar,
deve-se ter extremo cuidado com o sangramento (hemostasia
cuidadosa e cuidado com uterotonicos, que podem provocar
importantes efeitos hemodinamicos; estao contraindicados a
ocitocina em bolus e os alcaloides do ergot) #3*#%.

A antibioticoterapia profilatica para endocardite
infecciosa é objeto de controvérsia. Consensos e diretrizes
ndo a recomendam rotineiramente em partos nao
complicados. Entretanto, como nem sempre ha possibilidade
de excluir de antemao a ocorréncia de complicagbes ou
contaminagdes intraoperatérias, sugere-se fazer a profilaxia
nas pacientes de alto risco para endocardite (préteses
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valvares, shunts sistémico-pulmonares, antecedente
de endocardite infecciosa), empregando ampicilina
(2 g) e gentamicina (1,5 mg/kg) antes do inicio do
procedimento?3>437:439,

A analgesia intraparto é recomendada, podendo ser
feita com opidceos (intravenosos ou intramusculares) ou
bloqueios locorregionais (peridural ou analgesia combinada).
Na hipertensdo arteriolar pulmonar grave e baixo débito
(IC com instabilidade clinica, estenoses mitral ou adrtica
graves), a anestesia geral pode ser indicada para a cesarea**>#3°.
Nas pacientes com TC clinicamente compensadas, a cesariana
pode ser feita com anestesia locorregional*743%,

A paciente deve permanecer em unidade de terapia
intensiva no pds-parto até a estabilizagao clinica*.
Recomenda-se profilaxia antitrombética no puerpério,
preferencialmente com heparina de baixo peso molecular**.

O aleitamento materno nao esta contraindicado nas
pacientes com IC. Nas pacientes com TC, entretanto, deve-se
considerar os riscos e beneficios da lactagao, pela passagem
de imunossupressores no leite materno*7#%44 O emprego de
medicamentos para bloquear a lactagao (bromoergocriptina
e cabergolina, derivados de alcaloides do ergot) esta
contraindicado nas pacientes com TC, pelo aumento de risco
de espasmo coronariano.

O atendimento a gestantes com cardiopatia congénita e
IC, bem como a pacientes ap6s transplante cardiaco, deve
identificar os fatores de risco e conduzir adequadamente
as complicagoes clinicas e obstétricas que possam ocorrer.
A assisténcia pré-natal e o parto devem ser realizados por
especialistas e em centros de referéncia****?. Tabela 97
descreve as recomendagbes gerais.

8. REANIMAGCAO CARDIOPULMONAR NA IC

8.1. Introducao

A ressuscitagao cardiopulmonar (RCP) é o conjunto
de medidas que tem como objetivo evitar ou reverter a
morte prematura de pacientes com auséncia ou grave
comprometimento das fungbes respiratéria e circulatéria,
ou seja, parada cardiorrespiratéria (PCR) ou bradicardia
(frequéncia cardiaca <60 bpm) com hipoperfusao (sinais
de choque) e sem melhora com oxigenagao adequada**>-+4%.

A RCP compreende o suporte basico e o suporte avancado
de vida.

8.2. Diagnostico
O diagndstico de PCR é feito com trés sinais clinicos:
* Inconsciéncia.
* Auséncia de respiragdo efetiva (apneia ou respiragao
agbnica — gasping).
*  Pulsos fracos (FC < 60/min) ou ausentes em grandes

artérias (carotideo em criangas > 1 ano, braquial ou
femoral em bebés até um ano).
A observacdo ao eletrocardiograma de bradicardia,

assistolia, atividade elétrica sem pulso, fibrilagao ventricular
ou taquicardia ventricular corrobora o diagnéstico.
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Tabela 97 - Recomendagdes gerais

~ Classe de . -

Recomendagoes = Nivel de evidéncia
recomendagéo

Deve-se fazer aconselhamento pré-concepcional e estratificagdo de risco em todas as pacientes com IC e pos-TC | C
A gravidez esta contraindicada nas pacientes com IC grave (FE < 30% e CF > Il antes ou no inicio da gravidez) e
também nos casos de hipertens&o arteriolar grave e nas pacientes com risco de dissec¢do de aorta (Marfan com C
didmetro de aorta > 40 mm ou dilatagdo de aorta ascendente > 50 mm)
Nas pacientes com IC secundaria a leses valvares graves, a corregao esta recomendada antes da gravidez |
A gravidez esta contraindicada no TC: no primeiro ano ap6s o transplante ou com histérico recente de rejeigéo |
Mulheres com IC na gravidez devem ser tratadas seguindo as diretrizes para o tratamento de IC em mulheres néo | B
gravidas, respeitando a contraindicagéo de algumas drogas (IECAs, ARAs e espironolactona)
Recomenda-se monitoragéo dos niveis séricos dos imunossupressores durante a gravidez | C
O seguimento pré-natal de mulheres com IC e TC deve ser feito em equipe multidisciplinar, com consultas frequentes e | c
com possibilidade de internagao prolongada, se necessario
Quanto a época do parto, 0 objetivo é chegar ao termo; entretanto, a resolugdo da gravidez estara indicada sempre c
que a paciente estiver em IC descompensada e ndo responder a terapéutica
O parto por cesarea esta recomendado nas pacientes com risco de dissecgéo de aorta e deve ser considerado nas la c
pacientes com hipertens&o arteriolar pulmonar, estenose acrtica e IC graves
Nos partos vaginais esta indicada analgesia precoce e abreviagdo do periodo expulsivo com férceps ou vacuo-extrator | C
A profilaxia antibiética no parto é sugerida nos casos de alto risco para endocardite infecciosa quando ndo se pode | c
excluir a possibilidade de contaminag&o intraoperatoria
Recomenda-se profilaxia antitrombética nas gestantes com IC e disfungao ventricular na gravidez e em todos os casos I c
no puerpério
Todas as pacientes com IC e TC no puerpério devem permanecer em unidade de terapia intensiva até que estejam C

clinicamente estabilizadas

8.3. Causas
As causas mais frequentes de PCR em pacientes com IC sdo:

*  Arritmias ventriculares (fibrilagao ventricular, taquicardia
ventricular).

e Acidose metabdlica refratdria devida ao baixo débito
sistémico.
*  Hipoxemia secundaria a insuficiéncia respiratoria.

*  Hipocalemia secundaria a necessidade de altas doses de
diuréticos.

*  Hipercalemia por hemotransfusoes ou insuficiéncia renal.
* Hipoglicemia pela baixa ingesta ou baixa oferta.

*  Tamponamento cardfaco.

e Tromboembolismo pulmonar (TEP).

8.4. Suporte basico de vida

O suporte basico de vida inclui o reconhecimento da
parada cardiaca e o inicio de manobras de RCP utilizando o
método mnemonico C-A-B-D (compressdes — abertura da via
aérea— boa respiracao — desfibrilagao)*>#5°. Se nao houver
responsividade e auséncia de pulso, deverd ser iniciada a RCP
pelas compressoes (Tabela 98).

Tabela 98 - Nivel de recomendagao do atendimento de PCR em
criangas*®

Classe de Recomendagao/Nivel

Indicago de Evidéncia
Avaliagéo da responsividade e repiragéo i
da vitima
Acionamento de ajuda IIC
Realizagdo de RCP antes de acionar

) : : . IIA/C
ajuda se o socorrista estiver sozinho
Checagem de pulso e inicio da RCP se

. o IIAIC

pulso ausente ou se estiver em duvida
Realizagéo de 30 compressdes e
2 ventilagBes em criangas com suspeita IIA/B

de PCR

8.5. Compressao

As compressoes devem ser aplicadas com frequéncia
minima de 100/min e méaxima de 120/min, profundidade de
/2 do diametro anteroposterior do tdrax, permitindo o retorno
completo do térax a posigao inicial**' (Tabela 99).
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8.6. Abertura das vias aéreas

Deve-se realizar a abertura das vias aéreas inclinando a
cabega e elevando o queixo.

8.7. Boa respiracao (Tabela 100).

Ap6s obtengao de uma via aérea avancada, nao se deve
realizar ciclos de compressdao com pausas para ventilagao.
Um socorrista deve realizar compressoes ininterruptas de
100/min, enquanto o outro socorrista aplica ventilagoes
de resgate com frequéncia de 8-10 ventilagdes por minuto
(uma ventilagao a cada 6-8 segundos).

As ventilagoes devem durar um segundo e promover
discreta elevacao do térax, evitando barotrauma, distensao
abdominal e dificuldade de retorno venoso.

8.8. Desfibrilacao

Os desfibriladores externos automaticos (DEA) devem ser
utilizados em criancas de qualquer faixa etéria até oito anos
de idade ou sinais de puberdade, com um sistema atenuador
de carga pedidtrica, caso esteja disponivel.

As pas de adulto podem ser utilizadas no bebé ou na
crianca com menos de oito anos de idade, pois é melhor
aplicar um choque, mesmo com carga muito superior que o
recomendado para o peso, do que ndo chocar um bebé em
ritmo chocavel e perder a chance, com posterior deterioragao
para um ritmo nao chocavel, ou seja, assistolia. O inverso nao
é verdadeiro, pois ndo é recomendado utilizar pa pediatrica
no adulto*?.

As manobras de suporte bdsico de vida devem ser
efetivas, pois sdo fundamentais para o sucesso do suporte
avancado de vida.

8.9. Suporte avancado de vida

O suporte avangado de vida implica o aperfeigoamento
das técnicas utilizadas no suporte basico, avaliagao do
ritmo (chocavel versus nao chocavel), aplicagdo de choques
(desfibrilagdo), caso necessdrio, estabelecimento de via

Tabela 99 - Recomendagao para compresséo

de acesso vascular, insercao de via aérea avangada e
fornecimento de terapia farmacoldgica.

8.10. Avaliacao do ritmo e aplicacao de choques

Na parada cardfaca sem pulso, tém-se os ritmos
chocaveis — fibrilagao ventricular (FV) e taquicardia
ventricular sem pulso (TV sem pulso) — ou os nao chocaveis
— assistolia e atividade elétrica sem pulso (AESP).

Caso o ritmo seja chocavel (FV ou TV sem pulso), esta
indicada a aplicagao de choque nao sincronizado. Os
dispositivos de desfibrilacao para criangas incluem:

* DEA: capaz de reconhecer ritmos chocaveis em
pacientes pedidtricos, equipado com atenuador
de carga. Indicado em pacientes até oito anos de
idade. Para pacientes acima de oito anos, utiliza-se o
DEA-padrao, igual ao de adultos**.

e Desfibrilador manual (Tabela 101).

Em pediatria, ndao ha diferenga na carga se o monitor é
monofasico ou bifésico, s6 havendo diferenca na carga maxima
(200 Joules no bifasico e 360 Joules no monofésico). As pés
pedidtricas (4,5 cm) sdo recomendadas para pacientes < 10 kgou
< 1 ano; acima desse peso ou idade, recomenda-se a utilizacao
de pés de adultos (8-13 cm). Uma das pas deve ser posicionada
no lado superior direito do tdrax, abaixo da clavicula, e a outra a
esquerda do mamilo esquerdo, na linha axilar anterior, devendo-se
manter distancia de pelo menos 3 cm entre elas*?.

Sao situagoes especiais que exigem mudangas no uso do
desfibrilador:

* Se nado houver pas pediatricas no atendimento de um
lactente, alternativamente pode-se colocar as pas em
posicao anteroposterior, com uma delas posicionada
imediatamente a esquerda do esterno e a outra nas costas.

* Se a vitima estiver dentro da agua, deve-se retird-la da
agua e secar o térax antes de aplicar o choque.

e Desfibrilador ou marca-passo: colocar a pa do
desfibrilador a uma distancia de pelo menos 2,5 cm do
dispositivo implantado.

Idade Menores de 1 ano

Entre 1 ano e inicio da puberdade Adolescentes

Local de compressao Abaixo da linha intermamilar

No meio do esterno, entre os dois
mamilos

No meio do esterno, entre os dois
mamilos

Técnica dos dois dedos ou dos dois

Técnica .
polegares envolvendo o térax

Como o anterior, mas com uma mao

Calcanhar da méo sobre o esterno
sobre a outra

Tabela 100 - Recomendagao para boa respiragao

Relagdo compresséol/ventilagéo

1 socorrista

2 socorristas

Lactente 30:2 15:2
Crianga maior 30:2 15:2
Adolescente 30:2 30:2
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* Adesivo transdérmico medicamentoso: nao colocar
as pas do desfibrilador diretamente sobre o adesivo
medicamentoso; se este estiver atrapalhando o
posicionamento das pés, deve ser removido, e a pele
secada antes da aplicacao das pas.

Ap6s dois minutos de RCP, orienta-se para analisar o ritmo.
Nessa andlise de ritmo, o lider da equipe de ressuscitacao
nao deve exceder 10 segundos, e o paciente pode persistir
com ritmo chocével ou reverter da FV/TV para um ritmo nao
chocavel, que pode ser assistolia, AESP ou um ritmo com
pulso organizado.

8.11. Obtencao de acesso vascular para a infusao de drogas

O melhor acesso vascular na PCR é aquele mais acessivel,
que nao atrapalhe as manobras de ressuscitagao e apresente
o maior calibre (Tabela 102).

Tabela 101 - Recomendagdes para desfibrilador manual

8.12. Insercao de via aérea avancgada (Tabela 103).

No suporte avangado, as ventilagbes podem ser fornecidas
as vitimas nas formas apresentadas na Tabela 104.

O nGmero da canula orotraqueal (COT) é equivalente ao
diametro interno dela e pode variar de 2-8, com intervalos
de 0,5 mm entre um némero e outro. A escolha do ndmero
da COT depende da idade da vitima (Tabela 105).

A profundidade de insercao do tubo também pode ser
estimada por meio de férmulas:

Niimero de insercao (cm) = diametro interno da COT x 3

A confirmagdo da intubacao traqueal é feita pela
visualizacdo do tubo passando entre as cordas vocais,
saida de vapor d’agua pelo tubo durante a sua introdugao,
observacao de expansibilidade toracica bilateral, ausculta
simétrica em ambos os campos pulmonares, auséncia

Dose de Energia

Classe/Nivel de Evidéncia

Dose inicial: 2-4J/kg IIA/C
FV refrataria: >4J/kg IIA/C
FV persistente: 4-10J/kg IIB/C

Tabela 102 - Recomendagdes para acesso vascular

Via de acesso

Particularidades

Veia periférica

Rapido, util, ndo & necessario interromper as manobras de ressuscitagao
Deve-se administrar a medicagdo durante as compressdes e infundir bolus de 5
mL de solugéo salina logo a seguir para a medicag@o se movimentar da circulagéo
periférica para a circulagdo central

Acesso intradsseo
(classe I, nivel C)

Pela via intradssea podem ser administrados medicamentos, fluidos,
cristaloides, coloides, derivados de sangue e, ainda, realizar coleta de material
para analises laboratoriais
A pungéo é realizada preferencialmente na porg&o proximal da tibia ou distal do
fémur com agulha apropriada ou agulha de pungao de medula 6ssea

Via endotraqueal

Podem ser administradas drogas lipossoltveis (epinefrina, lidocaina, atropina e
naloxone), embora as doses ideais ainda ndo tenham sido determinadas e as
doses preconizadas sejam diferentes daquelas preconizadas pela via intravenosa
ou intradssea

Acesso venoso central

Né&o é recomendado, pois pode implicar a interrupgao das compressdes toracicas
e levar a complicagdes durante a tentativa de obteng&o do acesso central, como
laceragdo vascular, hematomas, hemotdrax e pneumotoérax

Tabela 103 - Recomendagdes para inser¢ao de via aérea avangada

Frequéncia das ventilagoes artificiais

Parada respiratéria apenas

12-20/min (1 ventilagdo a cada 3-5 s)

PCR sem via aérea definitiva
(ventilagao com BVM)

30 comp: 2 vent (1 socorrista)
15 comp: 2 vent (2 socorristas)

PCR com via aérea definitiva (intubag&o traqueal ou mascara laringea)

8-10/min com compressdes toracicas continuas de 100/min
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de sons no epigastrio e detecgdo de CO, expirado
no capnégrafo.

No paciente em parada cardfaca, o CO, expirado
confirma a localizagao traqueal do tubo, mas a sua auséncia
ndo confirma nem exclui a adequada localizagao do tubo,
pois nesses pacientes o fluxo sanguineo pulmonar é limitado
e, assim, o CO, expirado pode nao estar detectvel apesar
da intubagao adequada. Deve ser realizada laringoscopia
direta para confirmar o posicionamento do tubo se o CO,
exalado nao for detectado e houver outras evidéncias de
que o tubo esteja na traqueia (p. ex., elevacao do térax e
sons respiratorios bilaterais).

As evidéncias atuais*** nos estudos em paradas
cardiacas extra-hospitalares ndo demonstram nenhuma
vantagem em relagao a intubagdo endotraqueal sobre
a ventilagdo eficaz com bolsa—valva—mascara quando
o tempo de transporte para o servico de emergéncia
for curto. Esse estudo sugere que a intubagao imediata
talvez ndo seja necessaria**; dessa forma, cabe ao lider da
equipe de ressuscitagao determinar o momento ideal para
a intubacao orotraqueal, de forma que nao prejudique as
manobras de RCP.

8.13. Farmacoterapia (Tabela 106)

Ndo se recomenda o uso rotineiro de célcio na
PCR, exceto na hipocalcemia documentada, overdose
de bloqueador de canal de célcio, hipomagnesemia e
hipercalemia (classe Ill, nivel B).

Tabela 104 - Recomendagoes para ventilagdo no suporte avangado

8.14. Cuidados pés-ressuscitacao (Tabela 107)

Os cuidados pés-ressuscitagao envolvem a continuidade
dos cuidados do suporte avangado de vida: manter a
oxigenacdo e a ventilagdo adequadas langando mao de
métodos auxiliares, como raios X de térax e gasometria arterial,
manter pressao arterial e perfusdo periférica adequadas, tratar
as arritmias cardiacas, monitorar a perfusao periférica com
a coleta de lactato arterial, saturacao venosa de oxigénio,
excesso de bases. Dessa forma, é possivel identificar e
tratar causas reversiveis ou que contribuiram para a parada
cardiorrespiratoria.

Os objetivos da estabilizagao pés-parada sao otimizar
e estabilizar a funcdo cardiorrespiratéria, com énfase na
restauracdo e manutencdo da perfusdo dos 6rgaos vitais
(especialmente a fungao cerebral), prevenir trauma organico
secundario, avaliar e tratar a causa da enfermidade, minimizar
o risco de deterioragdo do paciente durante o transporte
para a unidade de cuidados terciarios, de modo que ele seja
recebido em condigao 6tima.

Enfatizamos a importancia de evitar a hipertermia e os
possiveis beneficios da hipotermia induzida (32-34°C) por
12-24 h, em pacientes que permanecem em estado comatoso
pos-ressuscitacao de uma parada cardiaca*®. A febre deve
ser tratada de maneira agressiva. Embora nao haja estudos
com hipotermia induzida pés-parada cardiaca em criangas,
o suporte para essa recomendacdo é extrapolado de dois
estudos em adultos p6s-PCR por FV° e dois estudos em
recém-nascidos com asfixia neonatal**.

Forma de fornecimento de O,

Caracteristicas

Bolsa-valva-méascara (BVM)

Mascara de tamanho adequado adaptada a face da crianga, envolvendo a boca e
0 nariz, sendo a ventilagdo realizada por uma bolsa-valva

Mascara laringea (ML)

Via aérea invasiva e ndo definitiva obtida na presenca de via aérea sabidamente
dificil ou naqueles com malformagdes craniofaciais ou sindromes genéticas

Intubag&o orotraqueal (IOT)

E a forma mais segura de garantir adequada oxigenagao quando realizada por
profissional experiente. Deve ser realizada precocemente se ndo houver retorno
da respiragdo espontanea efetiva com a BVM

Tabela 105 - Escolha do numero da canula orotraqueal

Idade da crianca

Diametro interno da canula de intubagao orotraqueal (mm)

Recém-nascido

3,0 (sem cuff)

Lactente até 6 meses

3,0-3,5 (sem cuff)

De 6 meses a 1 ano

4,0-4,5 ( com ou sem cuff)

De 1-8 anos

[(Idade em anos/4) + 4] (sem cuff)
[(Idade em anos/4) + 3,5] (com cuff)

Adolescente

7,0-8,0 (com cuff)
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Tabela 106 - Farmacoterapia

Drogas Dose Caracteristica
Catecolamina endogena com agéo estimulante
. IV 0,01 mglkg ou 0,1 milkg da solugdo de 1:10000 S receptores lfa e beta, causa vasoconstrigao e
Adrenalina restaura a presséo diastolica na aorta, propiciando
ET 0,1 mg/kg : PR .
assim melhor perfus@o miocardica e cerebral, que é
determinante no sucesso da ressuscitagao
IV 0,02 mg/kg, sendo o minimo de 0,1 mg e 0 maximo Drog'fx parassympatlcplmca gue acelera a condugdo
. no nd sinoatrial e atrioventricular, recomendada no
) de 0,5 mg para criangas e 1,0 mg para adolescentes S -~
Atropina ) tratamento de bradicardia sintomatica causada por
Altas doses de atropina endovenosa podem ser ; "
. S bloqueio AV ou aumento da atividade vagal, como
necessarias em intoxicagao por organofosforados : -
durante a intubag&o
Possui efeitos vasodilatador e inotrépico negativo,
Amiodarona IV 5 mg/kg ¢ efetiva no tratamento de fibrilagéo e taquicardia
ventricular
Magnésio 1V 25-50 mg/kg (méx. 2 g) Hipomagnesemia e forsades de pointes

Bicarbonato de sodio

IV 1 mEq/kg (criangas) ou 0,5 mEq/kg (RN)

Indicada na PCR prolongada (mais de 10 min) ou nas
criangas que ja apresentavam acidose metaboélica
previamente. Indicagdes: hiper-K, hiper-Mg e
intoxicac@es por antidepressivos triciclicos e outros
bloqueadores de canais de sodio

Glicose 25% — 2-4 mL/kg

Glicose

Glicose 10% — 5-10 mL/kg

Deve ser administrada na presenga de sinais clinicos
de hipoglicemia (taquicardia, palidez, perfusao
periférica ruim, hipotermia, irritabilidade, letargia e
hipotens&o) ou por meio de comprovag&o laboratorial

Tabela 107 - Cuidados pos-ressuscitagao

+  Evitar hipertermia (classe IIA, nivel C).

«  Considerar hipotermia terapéutica nos pacientes que retornam para RCE comatosos (classe 1B, nivel B).

+ ECMO (classe IIA, nivel C em pacientes com PCR refratéria e de causa potencialmente reversivel).

«  Coragdo univentricular: considerar ECMO (classe IIA, nivel B).

A ECMO (Extracorporeal Membrane Oxigenation),
nos pacientes com IC que apresentaram PCR, teria
indicacao na parada cardiorrespiratéria e como ponte
para um dispositivo de assisténcia circulatéria prolongada
ou transplante cardiaco. Devemos considerar essa
possibilidade, principalmente nas PCRs de pacientes
portadores de coragao univentricular porque, durante as
manobras de RCP, a pressdo intratoracica aumentada limita
o fluxo pulmonar e aumenta a pressdo venosa central,
levando a uma redugao da perfusao cerebral e aumentando
o risco de lesao neuroldgica pds-PCR*°.

9. REANIMACAO CARDIOPULMONAR
POS-TRANSPLANTE

A parada cardiorrespiratéria (PCR) na faixa etdria
pediatrica esta relacionada a hipdxia, sendo a via final
de hipéxia tecidual e acidose progressivas. As causas mais
frequentes sao insuficiéncia respiratéria e choque.

O rapido reconhecimento da PCR e o pronto inicio
das manobras de reanimagao cardiopulmonar (RCP) estao
diretamente relacionados a obtencdo de bons resultados. A
RCP consiste em um conjunto de medidas que tém como
objetivo evitar ou reverter a PCR. Outro fator fundamental
para que o desfecho seja positivo é o reconhecimento e a
reversao das causas da PCR.

No pés-operatério de transplante cardiaco, as causas
de instabilidade hemodindmica e PCR sdo diferentes
das causas pedidtricas habituais. Disfungdo primaria do
enxerto, disfuncdo do enxerto secundaria a rejeigao,
problemas técnicos com o transplante, infeccao, disfuncao
ventricular secundaria a hipertensao pulmonar, arritmias
e tamponamento cardiaco sdo causas frequentes de
mortalidade no periodo pés-operatério.

Algumas caracteristicas no paciente submetido a
transplante devem ser lembradas, pois afetam diretamente
o reconhecimento da PCR e da RCP como a denervacao
do coracao.
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A RCP pode ser dividida em suporte basico e suporte
avancado.

O suporte basico consiste no reconhecimento rapido
da PCR, com avaliacdo de responsividade (I C), chamada
de ajuda (I C), checagem de pulso e inicio de compressoes
toracicas, no caso de auséncia ou ddvida, com frequéncia
de 100-120/min (lla C), realizacao de ventilagoes alternadas
com compressdes toracicas (30 compressoes para duas
ventilacoes) ou, no caso de via aérea avancada, ventilacoes
com frequéncia de 8-10/min, sem necessidade de
sincronismo. Fora de ambientes hospitalares, a utilizagao
do desfibrilador automatico é recomendada, tao logo esteja
disponivel, desde o reconhecimento da PCR.

A RCP de alta qualidade é fundamental para bons
resultados, tanto na reversaio da PCR como para preservar
orgaos-alvo durante os esforgos de reanimagao. A RCP de
alta qualidade se baseia no rapido inicio das manobras e em
compressoes de qualidade (compressao com energia, rapidez,
permitindo retorno completo do térax a situagao inicial apos
cada compressao, evitando ao maximo interrupgoes durante
as compressoes e ventilagao excessiva).

O suporte avangado é composto por avaliagao fina do ritmo
cardiaco, com avaliacdo da necessidade de desfibrilagao/
cardioversao, obtencdo de acesso vascular seguro (sempre
priorizando o acesso intravenoso e o acesso mais rapido de ser
obtido, que nao interfira nas manobras de reanimagao, mas
se nao for possivel podendo ser utilizado acesso intradsseo ou
endotraqueal, para administracao de medicamentos e fluidos)
e obtengao/manejo de via aérea avangada??>#49453,

As medicagoes utilizadas na reanimagao sao: epinefrina
(catecolamina com agdo em receptores alfa e beta, com
fungao na RCP de vasoconstricao, melhorando a perfusao
miocdrdica por aumento da pressao diastélica na aorta),
antiarritmicos (amiodarona, lidocaina e sulfato de magnésio,
dependendo da arritmia em questdo e da resposta a
desfibrilacao/cardioversao) e reposigao de eletrélitos no caso
de disttrbios comprovados (célcio, no caso de hipocalcemia
ou hipercalemia, overdose de bloqueadores de calcio
e hipermagnesemia, bicarbonato de sédio, no caso de
hipercalemia e acidose metabélica, glicose, se hipoglicemia).
A resposta do paciente transplantado pode ser um pouco
mais lenta por causa da denervagao cardfaca. A utilizagao de
vasopressina como adjuvante vasopressor pode ser cogitada
em casos refratdrios, mas ainda com evidéncias insuficientes
na faixa etaria pediatrica®'94>545¢,

Nos casos de RCP nao efetiva, devemos pensar
precocemente em assisténcia circulatéria (ECMO), ja que as
causas da parada, muitas vezes, necessitam de suporte mais
efetivo e prolongado, ndo sendo responsivas as medidas
habituais. A assisténcia circulatéria serve como ponte para
recuperagao ou retransplante.

10. MEDICINA NUCLEAR

10.1 Insuficiéncia cardiaca

Os exames de imagem tém papel complementar, tanto
na investigacao da etiologia da insuficiéncia cardiaca (IC)
como no controle/seguimento clinico da doenca. A escolha
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do método de imagem é influenciada, entre outros fatores,
pelas caracteristicas préprias de cada servigo, como acesso,
custo, expertise local etc. A crescente preocupagdo com a
exposicdo a radiagao tornou os exames de medicina nuclear
subutilizados na pratica clinica. Contudo, os mesmos fornecem
informagodes de grande importancia funcional, principalmente
quando os outros métodos de imagem forem indeterminados.
(ver consideragbes sobre exposicao a radiacao adiante).

Os principais estudos nucleares utilizados na avaliagao
da fungdo cardiaca, tanto em adultos como em cardiopatas
congénitos, sao (Tabela 108):

* Angiografia radioisotépica (AR) ou radiocardiografia ou
estudo de primeira passagem.

* Ventriculografia radioisotépica ou cintilografia
sincronizada das camaras cardiacas (CSCC) ou gated
blood pool ou MUGA (multiple gated acquisition).

»  Cintilografia tomografica (SPECT) de perfusdao miocardica
sincronizada com ECG (CPM), que, além da fungao
global, permite avaliar a fungao regional.

Apresentam como principal vantagem a elevada
reprodutibilidade e, por isso, a CSCC é o método mais
adequado para a avaliacdo seriada do ventriculo esquerdo*”,
principalmente em ventriculos com geometria e motilidade
bastante alteradas. Diretrizes recentes recomendam a CSCC
para avaliar a funcdo cardiaca também nos casos em que
o ecocardiograma é inadequado (lla, C)*°. Sua principal
limitagao é a baixa resolugao espacial, ndo sendo possivel a
caracterizacdo anatomica.

A angiografia radioisotdpica (AR) é o método radionuclidico
com maior acurdcia para avaliagdo da funcao do VD, sendo
superior a CSCC*’. Ja a CPM tem papel importante para
descartar a doenga arterial coronariana (DAC) como causa da
IC, com sensibilidade de até 94% e especificidade de 45%*°.

Os exames com emissao de poésitrons (PET), como o
FDG-F18, sao utilizados para a avaliacdo da viabilidade
miocardica em portadores de DAC e IC.

Além disso, a cintilografia cardiaca com gélio 67 pode ser
utilizada para a deteccdo de miocardite, em criancas com
cardiomiopatia dilatada, apresentando alta sensibilidade
(87%) e especificidade (81%) quando comparada a BEM e
permitindo a introducao de tratamento com corticoides nos
casos positivos, com melhora funcional subsequente. A diretriz
brasileira de IC crénica classifica 0 exame como classe [IB para
investigacdo de miocardite em pacientes com quadro de IC
com até trés meses do seu inicio***-4¢",

10.2. Cardiopatia congénita

Os métodos nucleares sdo complementares ao
ecocardiograma. A preocupagdo com a exposigao a
radiagao ionizante dificulta a realizagdo de grandes estudos
de validagao, principalmente na faixa pediatrica. O seu uso
ocasional também acaba por reduzir a acuracia*®.

Alguns usos especificos bem estabelecidos (Tabela 109):
* Avaliacdo de shunts intracardiacos com a AR*3.

* Identificacdo nao invasiva de artéria coronaria esquerda
andmala (ALCAPA), com a CPM. Pode auxiliar também
na avaliagao pré-cirtrgica de viabilidade ou isquemia.
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e Avaliagdo e follow-up de pacientes pés-corregao de
transposigao de grandes vasos*®.
e Detecgao e quantificagdo de shunt esquerda-direita

com macroagregado de albumina marcado com 99mTc
(MAA-"Tc).

Embora sem citagoes em diretrizes nacionais e
internacionais, a quantificagao de shunt direita-esquerda em
pacientes com cardiopatia congénita com hipofluxo pulmonar,
pela injecao venosa de macroagregado de albumina humana
(MAA) marcado com ?™Tc, constitui um método simples,
elegante e ndo invasivo para a quantificagao da porcentagem
do débito cardiaco que vai para os pulmdes versus a
porcentagem do débito que vai para a circulagao sistémica,
permitindo avaliagao inicial e apds intervengoes cirdrgicas
com o objetivo de aumentar o fluxo sanguineo pulmonar*®.

10.3. Transplante cardiaco

Embora intimeras publicagdes atestem a importancia das
técnicas nucleares na avaliagao da rejeigdo apds transplante
cardiaco, nao existem citagoes especificas na maioria das
diretrizes nacionais e internacionais para o seu uso em
criangas e adultos com cardiopatias congénitas. Os métodos
nucleares para avaliar rejeicao baseiam-se na detecgao de
processo inflamatério em atividade e, entre eles, destacam-se
a cintilografia com anticorpo monoclonal antimiosina
marcado com In-111, que apresenta valores de sensibilidade
e especificidade de 90% quando comparado a BEM*470 e
a cintilografia cardiaca com gdlio 67, que também apresenta
alta sensibilidade e especificidade quando comparada a
BEM. Esses métodos permitem acompanhar os pacientes

pos-transplante e indicar a bidpsia apenas nos casos
considerados positivos, reduzindo o niimero de biépsias com
impacto positivo na morbidade e custo. A | Diretriz da SBC
para Transplante Cardiaco classifica a cintilografia com galio
67 como classe IlIA, indicada como triagem em pacientes de
baixo risco, sem disfun¢do ventricular ou sintomas?471-474,
Mais recentemente, estudos com marcadores de apoptose
(Annexin V) estao sendo avaliados na deteccao de rejeicao*’>.

Na deteccao da vasculopatia p6s-transplante cardiaco,
também nao ha citagdes especificas dos métodos nucleares nas
diretrizes nacionais e internacionais. A cintilografia de perfusao
miocardica de estresse e repouso com MIBI-**"Tc, embora tenha
baixa sensibilidade, apresenta alto valor preditivo negativo, e
o exame normal é excelente preditor de bom prognéstico.

Recentemente, a introdugdo da quantificacao do fluxo
sanguineo miocardico regional e da reserva coronariana,
utilizando tracadores PET como amdnia N13 e rubidio 82,
constituem exemplos promissores da detecgdo de alteragoes
precoces na vasculopatia pés-transplante cardiaco. A reinervacao
simpatica cardiaca apés transplante pode ser avaliada através
da cintilografia com MIBG-1123 e com tragadores PET, como a
hidroxiepinefrina marcada com C11 #**¥_Tabela 110 mostra
recomendacoes do uso de exames de medicina nuclear.

10.4. Medicina nuclear e exposicao a radiacao

Devido a grande preocupagdo com os efeitos da exposicao
a radiacao, os exames de medicina nuclear tém sido menos
utilizados no grupo pediatrico. Contudo, muitas vezes, as
informagoes funcionais obtidas através dos mesmos podem
ser decisivas para diagn6stico e/ou tomada de decisdo médica,

Tabela 108 — Recomendagdes para uso de exames radionuclidicos em pacientes com IC — avaliagao fundamental‘?

Classe Indicagao Estudo Nivel de evidéncia
| Avaliag&o inicial da fungéo de VE e VD ao repouso AR B
| Avaliagdo da viabilidade miocé'rdica para pq§sivel revasculari;agéo em pacientes com DAC e CPM, PET B
disfungao sistdlica VE, sem angina
IIA Avaliagdo de copresenca de DAC em pacientes sem angina CPM B
1B Avaliagdo seriada da fungéo de VE e VD ao repouso AR B
1B Avaliagéo inicial ou seriada da fungéo ventricular ao exercicio AR ao esforgo B
IIB Investigagéo de miocardite em criangas com quadro de IC com até 3 meses do seu inicio Cintlografia cardiaca com B

Ga-67

PET: tomografia por emisséo de pésitrons.

Tabela 109 - Recomendagdes para o uso de exames radionuclidicos em adultos com cardiopatia congénita

Classe Indicagao Exame Nivel de evidéncia
| Avaliagéo inicial e seriada da fungao de VE e VD CSCC em repouso B
IIA Detecgéo e quantificagdo de shunt AR B
1B Deteccéo e quantificagdo de shunt E-D Cintilografia de corpo inteiro C

com MAA-*"Te
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sobretudo face a resultados de outros exames de imagem
inconclusivos. H& uma preocupagao atual de padronizar as doses
dos radiofarmacos utilizados no grupo pediatrico e desenvolver
novos sistemas de aquisi¢do das imagens, hardwares e softwares
para reduzir a exposigao a radiagdo, tornando os métodos
nucleares mais favoraveis ao uso pedidtrico.

A literatura atual mostra que ha uma relagao linear entre
o risco de cancer e a dose absorvida (de 1-100 Gy) sem um
threshold ou quantificagao definida. Esse risco aumenta cerca
de 4-5 vezes em criancas*®, pois sdo inerentemente mais
radiossensiveis e apresentam maior tempo de vida restante,
aumentando a chance de se desenvolver o cancer.

A preocupagdo com a dose cumulativa em pacientes
com cardiopatias congénitas também vem aumentando,
visto que estao atingindo cada vez mais a fase adulta e sao
frequentemente submetidos a exames de imagem.

A Comissao Nacional de Energia Nuclear (CNEN) estabelece
limite de dose efetiva de 1 mSv/ano para individuos do piblico*®.
Uma dose de T mSv/ano (radiagao de fundo) apresenta chance
de 4-5 X 10—5, ou seja, 4-5 novos casos de cancer fatal na vida
a cada 100.000 pacientes expostos*®? (Tabela 111).

Simplificadamente, existe um risco de 0,005% por mSy,
ou 0,05 por Sv.

A Tabela 112 compara essa taxa de risco com outros
associados a diversas atividades humanas.

A Figura 12 ilustra comparativamente a dosimetria entre
estudos com raios X e na medicina nuclear*®.

Um estudo multicéntrico com 4.110 pacientes com
cardiopatia congénita e follow-up de 0-72 meses, calculou
a dose efetiva de todos os exames radiolégicos aos quais o
paciente foi submetido no periodo (Tabela 113).

Tabela 110 - Recomendagao para o uso de exames de medicina nuclear em criangas e adultos transplantados, portadores de cardiopatia congénita

Classe *Nao disponivel em nosso meio. Exame Nivel de evidéncia
1A Diagnéstico de rejeicdo aguda Anticorpo monoclonal com indio 111* B
1A Diagnéstico de rejeicdo aguda Cintilografia cardiaca com Ga-67 B
IIB Diagnostico de rejeicéo aguda Annexin-V-*nTc* C
113] Diagndstico de rejeicdo cronica (doenga vascular do enxerto) CPM estresse e repouso C
1B Diagndstico de rejeicdo cronica (doenga vascular do enxerto) Perfuséo miocérdica com PET — quaniificagao do fluxo C

sanguineo miocardico e reserva coronariana*

*Néo disponivel em nosso meio.

Tabela 111 - Coeficientes nominais de risco corrigidos para detrimento (expresso em 10%/Sv ap6s exposigéo a radiagcdo em baixa taxa de

dose) — International Comission on Radiological Protection (ICRP)*®

Populagéo exposta Cancer Efeitos hereditarios Total
Todos 55 0,2 57
Adulto 4,1 0,1 42

Detrimento: dano total esperado, devido a efeito estocastico, em um grupo de individuos e seus descendentes, como resiltado da exposigéo desse grupo & radiagéo
ionizante. E determinado pela combinagéo das probabilidades condicionais de indugéo de cancer letal, cancer néo letal, danos hereditérios e redugéo da expectativa de vida.
Efeitos estocasticos: efeitos para os quais néo existe um limiar de dose para a sua ocorréncia e cuja probabilidade de ocorréncia é uma fungéo da dose. A gravidade desses

efeitos é independente da dose.

Tabela 112 - Riscos associados as atividades humanas*®

Risco de morte de um em um milh&o (risco estimado na exposigao a 0,1 mSv)

650 km em avido

100 km em carro motorizado

Fumar um cigarro

2 h de fumo passivo

1,5 min escalando uma rocha

1 h de pesca no mar

2,5 semanas usando anticoncepcional

Meia garrafa de vinho
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Nota-se que, apesar de os valores ndo serem elevados,
hd um risco potencial, além de que o estudo nao
considerou imagens adicionais, por exemplo, diferentes
protocolos de TC, nem estudos com talio 201, o que

triplicaria os respectivos valores utilizados ao considerar
o tecnécio 99m.

As Tabelas 114 e 115 mostram a dosimetria de alguns
exames da medicina nuclear citados nesta diretriz.

Raios X Medicina Nuclear
mSV
50
Angiografia de coronarias . )
Angiografia digital Talio cardiaco
TC torax, TC figado
Enema opaco (bario) csce

5 Osso

Urografia excretora
Esoéfago-estdmago-duodeno Rim (99mTc)
Coluna lombar
Abdome
Perfusdo pulmonar
Coluna toracica 0 Tireoide (99mTc)

Cranio
Radiografia dental panoramica

Térax
Dental

L~ 0,05 Ventilagao pulmonar (gas)

Taxa de filtragdo glomerular (EDTA)

Figura 12 - Doses aproximadas de radiagéo de exames com raios X, medicina nuclear e radiagéo de fundo, na Europa (reténgulo listrado).

Tabela 113 — Exames com radiagao ionizante em adultos com cardiopatia congénita (que geralmente realizam exames seriados), doses efetivas respectivas e contribuicéo relativa®'

Quantidade por paciente-ano

Dose efetiva por exame

Dose efetiva por

0,
Exame (95% CI) (mSv) paciente-ano (mSv) X
RX de torax 0,305 (0,297-0,312) 0,04 0,012 27
I?g"gmﬂa computadorizada 0,020 (0,018-0,022) 9.1 0182 393
Angiografia 0,021 (0,003-0,163) 93 0,195 42
Estudos nucleares (com *"Tc) 0,011 (0,009-0,012) 6,7 0,074 16
Dose total - - 0,463 100

Dose efetiva: soma das doses equivalentes ponderadas nos diversos 6rgéos e tecidos, para estimar o impacto da radiagdo ionizante no corpo inteiro — J/kg ou

Sievert (Sv), pelo SI.

Dose equivalente: dose absorvida média no érgéo ou tecido, multiplicada pelo fator de ponderagéo da radiagdo — J/kg ou Sievert (Sv), pelo SI.

Tabela 114 — Dose efetiva (E), em mSv por tipo de procedimento, de acordo com atividade administrada em cada faixa etaria (ALARA — as low as

reasonable achievable, Rad International Dose Information Center)*?

Estudo Recém-nascido 1ano 5 anos 10 anos 15 anos Adulto

(dose méx) Peso (kg) Peso (kg) Peso (kg) Peso (kg) Peso (kg) Peso (kg)
E (mSv) E (mSv) E (mSv) E (mSv) E (mSv) E (mSv)

Tc-MIBI 34 9,7 19,8 33,2 56,8 70

mCi .7 mSv ,2 mSv 4 mSv 1 mSv , ,

20 mCi 47mS 6,2mS 9,4 mS 10,1 mS 14 11

Ga-67 34 9,7 19,8 33,2 56,8 70

(6 mCi) 19,5 21,6 238 253 27,3 26,4
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Tabela 115 — Dosimetria para exames com hemacias marcadas com tecnécio 99m (AR, CSCC)

Atividade administrada Orgao que recebe maior dose Dose efetiva
MBq mGy por MBq mSv por MBq
(mCi) (rad por mCi) (rem por mCi)
Adulto 555-1.110 EV g%fza;?a" 0,025
(15-30) (0,095) (0,093)
Coracéo
. 7-15EV 0,023
Crianga 0,062 X
(0,2-0,4) (0.23) (0,085)
ICRP 53.#°

PARTE IV. AVALIACAO MULTIPROFISSIONAL
NA IC E NO TRANSPLANTE

1. AVALIACAO PSICOLOGICA NA IC
CONGENITA E NO TRANSPLANTE CARDIACO
NA CRIANCA E NO ADULTO

O acompanhamento psicolégico ocorre em todas as
etapas do processo de transplante. A avaliagdo psicolégica
tem por finalidade, principalmente, conhecer a dindmica e a
estrutura familiar/emocional da crianca e de seus cuidadores,
acompanha-los desde o inicio do processo, oferecendo escuta
e suporte emocional, auxiliando também no processo de
tomada de decisao***+".

Os principais tépicos investigados estdo na Tabela 116.

Ao final dessa avaliagdo, essas familias podem ser
classificadas como na Tabela 117.

1.1. Acompanhamento psicol6gico no pré e
pos-transplante

Pré-transplante

A indicacao de transplante pode ser um evento
desorganizador: coloca a familia frente ao paradoxo do
prolongamento da vida através do transplante e as dificuldades
do processo, mobilizando ddvidas, medos, angtstias (pela
possibilidade de morte — evidenciada pela gravidade da
cardiopatia — e o temor pelo sofrimento da crianga devido
as restrigbes impostas pelo tratamento no pés-transplante).
Entretanto, se é a Unica alternativa de tratamento, como
recusa-la? Inicia-se uma luta contra o tempo, havendo o
desejo da chegada do 6rgao, mas também a culpa por estar
indiretamente desejando a morte de outra crianga. Incertezas
e ansiedades marcam esse periodo. Contudo, quando essa
espera acontece fora do hospital e a crianga é assintomética,
pode haver dificuldade em compreender a real necessidade
do transplante. O acompanhamento psicolégico visa, nesse
periodo, trabalhar a aceitagdo e o desenvolvimento de recursos
adaptativos para que paciente e familiares possam enfrentar
essa situagao limite e também garantir a autonomia da familia
na tomada de decisao, verificando a quantidade/qualidade de
informagoes que ela assimilou??0459498:499,
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Pés-transplante

Nessa fase, o psicdlogo objetiva a elaboragao emocional da
vivéncia do transplante, tanto com as criangas e os familiares,
além de auxilia-los na adaptagao a nova rotina de cuidados
imposta pelo tratamento.

Nos primeiros meses de transplante, é comum os pais se
sentirem inseguros com os cuidados com os filhos, situagao que
tende a se ajustar a medida que se apropriam do tratamento.
A adesdo subsequente ao transplante deve ser o foco de
intervencgao. Seguir as rigorosas orientagoes e terapéuticas
indicadas, o que inclui ndo apenas o tratamento domiciliar,
mas também as frequentes consultas médicas e periodos de
internagoes, exige constante reorganizagao familiar. Com a
crianca, deve ser acompanhado o processo de incorporagao
emocional do novo 6rgao, assim como o significado dessa
vivéncia e as consequéncias (tratamento rigoroso, efeito
colateral do imunossupressor, limites e restrigoes).

As melhoras no pés-transplante sao fonte de motivagao
para manejar a adesio com menos sofrimento. Retornar a
escola e ao convivio social, disposigdo fisica para brincar sao
anseios das criangas e familiares. Buscar obter qualidade de
vida na nova condigao de ser transplantado é o marco entre
sobreviver ao transplante e viver de modo pleno. As restrigoes
existem; porém, ao contrario de se viver sujeito a elas, pode-se
ultrapassa-las e alcangar um bom convivio com o tratamento.

2. ABORDAGEM DA ENFERMAGEM

O planejamento da sistematizagdo da assisténcia de
enfermagem (SAE) em alta complexidade cardiovascular para
o atendimento a crianga e a familia compreende todas as
fases do processo de enfermagem baseados em evidéncias
cientificas que fundamentam o cuidado, com o objetivo de
reduzir o impacto negativo dos desfechos clinicos mediante
suas complicagoes. Para isso, o enfermeiro deve ser capacitado
técnico-cientificamente para atuar de forma especializada e
especifica na prevencao e detecgdo precoce das repercussoes
clinicas, visando evitar a descompensacao da insuficiéncia
cardiaca, e alcangar e manter a estabilidade dos pacientes.
O cuidado de enfermagem ao paciente com IC agrega agoes e
intervengoes direcionadas para o paciente e os seus familiares
para o manejo adequado ambulatorial e hospitalar do tratamento
farmacolégico e nao farmacolégico, com énfase na fungao de
educacdo em satide com orientagoes sobre o autocuidado.
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Tabela 116 — Avaliagéo psicolégica e recomendagdes

Avaliador 0 que se avalia Como se avalia
Vida familiar e profissional ngel de cada mermbro
Nivel de suporte
Conhecimento sobre a doenga e possibilidade
de tratamento
Histérico da doenga
Adaptagéo as mudancas provocadas pela
doenca
Relagéo com a doenga e tratamento Experiéncia médica passada e aderéncia ao
Cuidadores tratamento
Conhecimento, expectativas e aceitagéo do
transplante
Como pretendem explicar o procedimento
ao filho
Antecedentes de salide mental e exame do estado Historia de uso de alcool, fumo e drogas
mental Historia de doenga mental
Expectativas futuras Expectativas pos-transplante
Capacidade de expressar pensamentos e i — .
sentimentos Através da comunicacéo verbal e ludica
Desenvolvimento intelectual e psicomotor Atraso cognitivo
Paciente Como reage a elas e como se adapta a normas

Adaptagao a doenga e convivio com limites

eregras

Conhecimento de sua doenca e tratamento

Principais medos e fantasias

Vis&@o que tem do seu relacionamento familiar

Vinculos afetivos

Servigo de Psicologia InCor HCFMUSP.

Tabela 117 - Classificagdo das familias

Classe |

Familias bem estruturadas, do ponto de vista emocional, bom vinculo afetivo com a crianga, boa capacidade de compreensao, boa aderéncia ao tratamento

Historia de uso de drogas e/ou élcool pelo responsavel direto pela crianga

Antecedente de doenga mental no responsavel direto pela crianga

Classe Il
Dificuldade de adaptagao a normas, regras e limites
Din&mica familiar alterada

Dificuldade de compreenséo que impeca o entendimento da complexidade da situagao de transplante

Classe Il

Presenca de distdrbio psiquiatrico grave na crianga ou no responsavel direto

Favarato e Gagliani, 1999.%°

As principais recomendacbes educativas para melhorar
a adesdo ao tratamento da IC sdo: esclarecimentos sobre a
doenga e a importancia do tratamento nao farmacolégico
na sua qualidade de vida, hospitalizagao, reinternagoes
e aumento da expectativa de vida; monitoramento dos
sinais e sintomas de descompensacgdo, como taquidispneia,
predominantemente durante o esforgo, respiragao com o
uso da musculatura acessoria, taquicardia, edema palpebral,
sudorese, palidez, dificuldade de alimentagdo, irritabilidade
e baixo crescimento ponderoestatural; monitoramento do
peso diario; controle e restrigdes de liquidos de acordo com a
clinica do paciente e dose de diuréticos prescritos; educagao
para o uso das medicagoes e seus efeitos colaterais; atividade
fisica diaria; imunizagdo ativa e passiva (palivizumabe em

criancas abaixo de dois anos de idade), de acordo com
a faixa etdria, para prevencao de fatores agravantes (os
pacientes devem receber vacina anualmente contra influenza
e pneumococo a cada cinco anos, e, na IC avangada, a cada
trés anos)139,290,500,501 .

A IC em criangas € uma das principais sindromes
clinicas que causam indicacdo de transplante cardiaco, e a
enfermagem fundamenta-se em protocolos assistenciais e
procedimentos operacionais-padrao para nortear a SAE, desde
a sua indicagao por meio de intervengbes educativas e de
capacitagao ao desenvolvimento do autocuidado, orientagbes
gerais quanto a fila do transplante e acesso a lista de espera,
selecao de doadores e critérios de compatibilidade, riscos
cirirgicos e complicagoes.
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Na fase intraoperatéria, o enfermeiro deve elaborar e
implementar a lista de verificagoes (checklist) especificas para
cirurgia segura recomendada pela Organizacao Mundial da
Satde e intervengdes para minimizar a resposta ao estresse
e trauma cirdrgico.

No perfodo pds-operatério imediato e mediato, prevenir e
minimizar as principais complicagoes relacionadas ao transplante
€ a imunossupressao, como a rejeicao aguda celular.

O plano de cuidados para a alta hospitalar deve respeitar
a capacidade de compreensao do paciente-familia e as
condigbes socioecondmicas para assegurar sua aderéncia
ao tratamento ambulatorial. Estruturar orientacoes escrita e
objetiva sobre os sinais e sintomas de anormalidades; em quais
condicbes deve procurar o atendimento médico; cuidados
no preparo e administragao dos medicamentos e efeitos a
serem observados; alimentagao; retorno as atividades fisicas;
verificagao da temperatura corporal; cuidados de higiene
oral e prevencao de infeccao dentaria; vacinacao e retorno
ambulatorial’®>50%5% (Tabela 118).

3. SERVICO SOCIAL

No Brasil, a satde é um direito assegurado pela
Constituigdo Federal de 1988 (artigo 6.2) e normatizada
através da Lei 8.080/90 (LOS — Lei Orgdnica da Satde).
Contudo, em um pais de dimensdes continentais, torna-se
um desafio para os gestores de satide garantir ao cidadao
acesso a esse direito®®°7,

O direito a vida e a satde da crianca e adolescente
é ratificado no Estatuto da crianca e do adolescente (Lei
8.069/90, artigo 7.9), ou seja, havera a protegdo a vida e a
satde da crianga e do adolescente mediante a efetivacao
de politicas sociais publicas que permitam o nascimento e o
desenvolvimento sadio e harmonioso, em condigbes dignas
de existéncia®®®.

O servico social, sendo uma profissao interventiva no
ambito da questao social, tem em sua pratica o objetivo
de garantir os direitos sociais através do conhecimento da
questao social apresentada individualmente pelos seus
usudrios®9310,

No Programa de Transplante Cardiaco Infantil, a avaliagao
social é o instrumento utilizado pelo servigo social, fundamentada
em categorias extraidas da vida cotidiana, para configurar o
quadro social em que o paciente e a familia se encontram
inseridos, sendo que por meio de entrevista sao identificados os
fatores socioecondmicos e culturais, a serem considerados como
facilitadores ou dificultadores do tratamento médico proposto®'.

Como instrumento técnico, a avaliacdo é dotada de
parecer social, sendo que nele estao identificados as situagdes
socioeconémica e cultural, e as orientacdes e intervencoes
sociais necessdrias para o melhor acompanhamento do
paciente no programa de transplante cardiaco infantil*'2.

Objetivo: Proporcionar estrutura organizacional para os
periodos pré/pds-transplante.

A entrevista realizada para avaliagao social é baseada em
instrumental metodolégico especifico, pautada em quatro
critérios de elegibilidade®':

1. Aceitabilidade: capacidade de aceitacdo e adesdo do
paciente/cuidador.

2. Dindmica familiar: identificacdo do cuidador e da
composicao familiar.

3. Acessibilidade: tempo de acesso ao hospital de até duas
horas e acesso aos meios de comunicagao.

4. Condigao socioecondmica: andlise das variaveis — renda,
escolaridade, habitagao e profissao do paciente/provedor.

Atribuicoes do assistente social:

1. Identificar os fatores sociais que possam impossibilitar o
tratamento médico.

Propor agoes de enfrentamento das questbes impeditivas.

Encaminhar paciente/familiar a recursos da comunidade
(casas de apoio, organizagbes nao governamentais), rede
de recursos socioassistenciais (secretarias municipais
e estaduais de assisténcia social, satde, educacio e
habitagao).

4. Prestar orientagdes e esclarecimentos quanto as
legislagoes previdenciarias e trabalhistas, e programas
socioassistenciais vigentes;

Tabela 118 — Recomendagdes de enfermagem para manejo da IC e transplante cardiaco na crianca e adultos com cardiopatias congénitas

Classe de recomendagao

Indicagoes

Nivel de evidéncia

Implementacéo de acées educativas ao paciente
e familia para 0 manejo do tratamento néo C
farmacologico e farmacolégico da IC

Identificagéo dos sinais e sintomas de

descompensagao da IC ¢
Classe | Planejamento da sistematizagdo da assisténcia de
enfermagem (SAE) em todas as fases do transplante C
cardiaco
Identificagéo dos sinais e sintomas de complicagdes c
no processo de transplante
Planejamento para o autocuidado e autoadministragéo c

de imunossupressores e medicacdes
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5. Desenvolver trabalho preventivo e reflexivo quanto a
mobilizagdo familiar para organizar as possiveis mudancas
em seu cotidiano.

6. Realizar visita domiciliar, a fim de verificar condi¢des de
habitabilidade e dindmica familiar.

7. Contextualizar a situacao sociofamiliar do paciente junto
a equipe multiprofissional®'"12,

4. NUTRICAO

4.1. Triagem e avaliacao nutricional

Criangas e adultos congénitos listados para transplante
cardiaco devem ser submetidos a uma avaliacao nutricional
completa para identificagdo do estado nutricional®®.
Quando internados, instrumentos de triagem nutricional,
como Strong Kids®'* (para criangas) ou Nutritional Risk
Screening®'® (2002, para adultos) devem ser aplicados
para identificar o risco nutricional e a avaliagao nutricional
realizada periodicamente, conforme protocolo de risco
nutricional. No perfodo pés-operatério, a avaliagao deve
ser continuada, de acordo com a situacido ou curso do
transplante®'?.

As principais medidas utilizadas sao peso, comprimento
ou estatura e indices antropométricos preconizados pela
Organizacao Mundial de Satde, como peso para a idade,
estatura para a idade, peso para a estatura e indice de
massa corporal (IMC) para a idade, com suas respectivas
classificacoes do estado nutricional, conforme a faixa etria®'®.
Em adultos utiliza-se o IMC®"7.

Quando possivel, medidas complementares, como
circunferéncia do brago, dobra cutanea tricipital e dobra
cutdnea subscapular, podem ser comparadas com os seus
valores de referéncia para criangas > 1 ano de idade, bem
como se pode calcular a circunferéncia muscular do brago e
a porcentagem de perda de peso®'®.

A insuficiéncia cardiaca estimula processos inflamatérios e
catabdlicos, com consequente perda de peso, especialmente
massa magra, sendo a obesidade pouco frequente antes do
transplante. Em coorte retrospectiva mais robusta, a desnutri¢do
e a obesidade nao interferiram na mortalidade ap6s transplante
pediatrico®'®. Atentar para hipoalbuminemia e retardo no
crescimento, que podem predizer maior mortalidade’™.

Objetivos da terapia nutricional:
. Promover crescimento e ganho de peso adequados.

. Suprir as necessidades nutricionais.

. Prevenir e/ou tratar a desnutricdo.

. Restabelecer a homeostase metabdlica.

4.2. Recomendacoes nutricionais

O ritmo de oferta deve ser lento e com pausas devido
a dificuldade de succao, dispneia e fadiga, favorecendo o
esvaziamento gastrico. A dieta deve ser fracionada, com
densidade calérica elevada e, muitas vezes, com restricao
hidrossalina.

A taxa metabélica basal de criangas cardiopatas é 3-5
vezes maior que a de ndo cardiopatas. A calorimetria
indireta € o melhor método para estimar as necessidades
energéticas. Na sua auséncia, podem ser utilizadas equagoes
padronizadas®°°2'.

As recomendacoes nutricionais (Tabela 120) servem como
linha de base e podem precisar de ajustes, conforme o estado
de desnutrigdo e/ou estresse fisiologico®2522,

A nutrigdo enteral associada ou exclusiva é indicada
nas cardiopatias complexas,quando a dieta oral ndo atinge
as necessidades nutricionais e o trato gastrointestinal
estd parcial ou totalmente funcionante. A escolha da
férmula enteral deve considerar a faixa etaria, o estado
nutricional, a capacidade digestiva e absortiva do trato
gastrointestinal, a composicdo e a osmolaridade da
férmula, a necessidade de restricao hidrica e de eletrélitos,
e a via de administracao?20°2",

4.3. Repercussoes nutricionais pos-transplante

A terapia nutricional no pds-transplante deve ser
direcionada as possiveis complicagoes relacionadas a
imunossupressao®?*:

N

* Obesidade: relacionada a intensidade e duracao da
corticoterapia. O ganho de peso é praticamente universal
apés o transplante. Pacientes obesos no momento
da cirurgia devem ser acompanhados para controle
ponderal®'s.

e Dislipidemia: presente em pelo menos 40% das criangas
no primeiro ano ap6s o transplante.

* Hipertensdo arterial sistémica: associada ao uso de
ciclosporina.

* Resisténcia a insulina: aproximadamente 2% dos
pacientes pediatricos desenvolvem diabetes.

As indicagbes com classe de recomendacdo e nivel de
evidéncia estdo na Tabela 121.

Tabela 119 - Recomendagdes de indicadores sociais para avaliagio social em programa de transplante

Classe de recomendacao Indicagao Nivel de evidencia
Aceitabilidade C

Classe | Din&mica familiar C
Condigao socioecondmica C

Classe lla Acesso C
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Tabela 120- Recomendagoes nutricionais

Energia®®

Até 2 anos

120-150 kcal/kg/dia

Acima de 2 anos

De acordo com a RDA para a idade

Proteina®®

Lactentes, termo

33,5 glkg/dia

Pré-termo ou baixo peso ao nascer nascimento

3-4 glkg/dia

Maiores de 1 ano

RDA e Al das DRIs

Micronutrientes®?

Conforme DRI ou, em casos de deficiéncia, 1,5-2 vezes a recomendagao

Liquidos#

Até 10 kg 100 ml/kg/dia

De 11-20 kg 1.000 ml + 50 mi/kg acima de 10 kg
Acima de 20 kg 1.500 ml + 20 ml/kg acima de 20 kg

Pode ser menos, a depender do grau de insuficiéncia cardiaca

Al: Adequate Intake; DRI: Dietary Reference Intakes; RDA: Dietary Recommended Allowance.

Tabela 121 - Indicagoes, classe de recomendagao e nivel de evidéncia

Classe Indicagao Nivel de evidéncia
| Avaliagéo nutricional completa para identificagdo do estado nutricional pré/peri/pés-transplante C
1A Uso de calorimetria indireta para determinagdo das necessidades energéticas C
| Na indisponibilidade de calorimetria indireta, as n~ecessidad§s energéticas podem ser estimadas por meio c
de equagdes padronizadas
| Garantir a ingestao proteica de acordo com a idade e a condi¢ao do paciente C
| Suplementagéo de micronutrientes de acordo com o grau de deficiéncia C
| Anutrigdo enteral é indicada em pacientes com o trato gastrointestinal funcionante B
1A Adesnutricdo e a obesidade ndo devem ser fatores de exclusdo para transplante pediatrico B
| 0 acompanhamento nutricional deve ser mantido apos o transplante, principalmente se obeso no c

momento da cirurgia

5. FISIOTERAPIA

A atuagdo da fisioterapia dentro do programa de
transplante inicia-se na fase pré-operatéria, com avaliagao
clinico-funcional, de acordo com a idade. Avalia-se
a propedéutica pulmonar — pressoes respiratérias
maximas, espirometria e teste de caminhada dos seis
minutos. Os aspectos motores testados sao: trofismo,
amplitude de movimento, padrées posturais, motricidade
e sensibilidade.

Para aqueles que apresentam alteracoes respiratérias, a
atuagdo centra-se na depuragdo mucociliar e na melhora da
ventilagao por técnicas de remogdo de secregao bronquica e
exercicios de expansao pulmonar. Para todos recomenda-se
um programa de orientagao e treinamento de exercicios
respiratorios e de mobilizagdo para aumento da tolerancia
ao esforgo®45%7,

A fase pés-operatéria inicia-se com a admissao do paciente
na unidade de terapia intensiva, com a instalagao da ventilagao
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mecanica nos pardmetros recomendados: modo ventilatério =
PCV ou duplo controle, volume corrente = 6-8 ml/kg de
peso, frequéncia respiratéria = 2/3 do esperado para a idade,
PEEP = 5 cmH,O. O pico de pressao inspiratéria deve estar
abaixo de 20 cmH,O para reduzir a pdés-carga do VD.

Nos casos de reperfusdo pulmonar: aumentar a PEEP
para 8 cmH,O e instalar sistema fechado de aspiragao.
Nos casos de disfuncdo do VD ou aumento de pressao de
artéria pulmonar: instalar 6xido nitrico inalatério (NO) em
dose prescrita. Realiza-se ausculta pulmonar, inspecao e
palpagao do térax, e verifica-se a fixagao do tubo traqueal.
Recomenda-se a monitoragao continua da oxigenagao pela
SpO,. Empregam-se técnicas de remogao de secregdes
brénquicas, como bag-squeezing com ressuscitador manual,
com reservatério ou ressuscitador fluxo-dependente
conectado a via de oferta do NO.

Em casos de esterno aberto, realiza-se a hiperventilagao
manual sem compressao toracica. Apds aspiragao traqueal,
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recomenda-se realizar ventilagio manual até o retorno dos
pardmetros ou estabilizagdo hemodinamica.

A mobilizagdo inicia-se apés 24 horas de pés-operatério,
com movimentagao passiva ou ativo-assistida, conforme o
nivel de consciéncia e cognicao. Recomenda-se a observagao
de PAS e PAP, que devem estar dentro dos limites da
normalidade. O desmame da ventilagao mecénica é realizado
em modo SIMV com pressao de suporte. Quando o desmame
falha, recomendam-se os modos automode ou ventilacao
neuralmente assistida.

Apds a extubagao, conecta-se o NO ao sistema de
administracao de oxigenoterapia, e sua supressao ocorre apés
o restabelecimento da funcao do VD. Nessa fase continuam
os cuidados respiratérios e motores, observando-se o tracado
eletrocardiografico, principalmente naqueles dependentes de
marca-passo, e a pressao arterial média. Inicia-se sentar (leito
ou poltrona) precocemente e deambulagao assistida ap6s o
desmame do 6xido nitrico inalatério.

Na fase intra-hospitalar, o objetivo é a recuperagao da
capacidade pulmonar e funcional. A intervengao realiza-se
de acordo com a faixa etdria: técnicas de expansao pulmonar,
mobilidade e transferéncias; deambulacao com ou sem
apoios. Os exercicios sao realizados colocando-se sobrecarga
no sistema musculoesquelético, como subir escadas,
cargas progressivas em membros inferiores e superiores.
Para pacientes de menor idade utiliza-se estimulagdao
sensoriomotora e técnicas de organizagao do movimento®26-53°,

No periodo pés-alta recomenda-se programa de
exercicios supervisionados, 2-3 vezes na semana, conforme
alteracoes presentes, e orientagao de atividades fisicas.
No programa incluem-se exercicios de alongamento,
posturais, fortalecimento, aerébios para aumento da
endurance, com monitoragao de ritmo cardiaco, SpO,, PA,
FC. A Tabela 122 descreve as recomendacdes em relacao
aos cuidados de fisioterapia.

6. AVALIACAO E TRATAMENTO
ODONTOLOGICO NA IC E NO TRANSPLANTE

O atendimento odontolégico deve ser realizado por
profissional capacitado, e tem como objetivos diagnosticar e
tratar as alteragdes bucais, idealmente prévio ao procedimento
médico a que esses pacientes serdao submetidos, visando
a isencao de focos infecciosos bucais responsaveis por
complicagbes como bacteremia, endocardite infecciosa,
infecgoes secundarias e/ou generalizadas, risco aumentado

Tabela 122 - Recomendagdes em relagao a fisioterapia.

para doenca corondria e eventos associados, infecgbes
oportunistas, entre outras. As alteragbes bucais decorrentes da
terapia imunossupressora instituida nos pacientes submetidos
a transplante cardiaco fundamentam a participagao
do cirurgido-dentista na equipe multidisciplinar, no
tratamento, acompanhamento e monitoragdo constante
desses pacientes®*'.

O cirurgiao-dentista deve conscientizar o paciente, o
cuidador e a familia quanto a importancia da adesao aos
cuidados necessdrios de higiene bucal, proporcionando
melhor condicao de satde bucal, sendo fator adjuvante na
melhora da qualidade de vida do individuo®*'.

Para o atendimento de um paciente portador de
comprometimentos cardiovasculares, o planejamento do
tratamento deverd ser realizado de forma a beneficiar o
paciente.

1) Orientagdes quanto ao manejo do paciente em
consultério odontoldgico (Tabela 123).

2) Orientagoes quanto ao uso de medicamentos (Tabela 124).

Os pacientes portadores de IC, bem como os pacientes
submetidos a transplante cardiaco, utilizam medicamentos
causadores de reagoes adversas, efeitos colaterais e interacoes
medicamentosas que devem ser de conhecimento do
cirurgiao-dentista no momento da anamnese, proporcionando,
dessa forma, um atendimento seguro e integral do paciente.

3) Procedimentos odontolégicos e prevencdo de
endocardite infecciosa

Sendo a cavidade bucal um ambiente altamente
contaminado, dois aspectos sdo fundamentais para a indicagao
da profilaxia antibiética para El:

* lIdentificar pacientes de alto risco para desenvolver El.

e Identificar procedimentos odontolégicos com alto risco
de bacteremia transitéria significativa.

Os procedimentos odontolégicos com maior risco para
bacteremia, conforme orientagbes da AHA de 1997 5°2 estao
listados na Tabela 125.

Assim, pacientes com risco elevado para El, sempre que
submetidos a tais procedimentos, devem receber profilaxia
antibiética (grau de recomendacao I, nivel de evidéncia C)***.

Conforme consenso dos especialistas, as diferengas
socioecondmico-culturais entre Brasil e Estados Unidos, as
diferencas entre a saGide bucal norte-americana e a brasileira,
e a maior prevaléncia de febre reumatica no Brasil fazem
com que sejam mantidas as recomendagdes da AHA de

Classe Procedimento Nivel de evidéncia

| Manobras_de reimogléo de c
secre¢do bronquica

| Exercicios respiratorios B

lla Teste de caminhada dos 6 minutos B

| Mobilizagao e deambulagao B
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Tabela 123 - Orientagdes quanto ao manejo do paciente em consultorio odontolégico

Classe de recomendagéao Indicagdes Nivel de evidéncia
| Necessidade de constante motivagéo quanto a higiene bucal®®' B
| Pacientes com sintomas clinicos de IC devem ser avaliados em relagao a etiologia e c
repercussao funcional da alteragao cardiaca®?
Pacientes com manifestagdes clinicas de compensagao da IC clinicamente instaveis devem
1A ser controlados previamente a intervengéo odontoldgica, objetivando restaurar o equilibrio C
hemodinamico e realizar os atendimentos com maior seguranga®®
Durante o atendimento odontolégico, deve-se minimizar o estresse, realizar consultas
IA curtas, controlar a ansiedade por meios farmacolégicos, como a possibilidade de sedagéo c
complementar, e ndo farmacoldgicos, como verbalizagao, técnicas de relaxamento muscular e
condicionamento psicoldgico®® 5
IA Evitar atendimento dos portadores de IC em posigéo de dectbito dorsal.* Posicionar entre 90° c
e 60°
| Pacientes em classe funcional Ill/IV de IC devem ser avaliados pelo médico, que pode ou ndo c

indicar atendimento em ambiente hospitalars®

Tabela 124 - Orientagdes quanto aos medicamentos

Classe de recomendagao

Indicagdes

Nivel de evidéncia

Compreenséo, por parte dos cirurgides-dentistas, sobre os possiveis efeitos colaterais das
| medicagdes utilizadas por esse grupo de pacientes, bem como sobre os mecanismos de C
prevencao, controle e tratamento das patologias desenvolvidas devido a terapia

Tabela 125 - Procedimentos odontolégicos e indicagdo de profilaxia antibidtica para endocardite infecciosa

Recomendada

Néo recomendada

Pacientes com risco de El e que ser@o submetidos aos seguintes procedimentos:

Nao se recomenda a profilaxia antibittica para os seguintes procedimentos:

Exodontia

Biopsias

Raspagem e cirurgia periodontal

Colocagéo de implantes ¢sseo-integrados
Instrumentag&o endodontica e cirurgias paraendoddnticas
Colocagéo de tiras ATB em bolsas periodontais

Anestesia intraligamentar e em locais infectados

Limpeza onde esta previsto sangramento

Dentistica com ou sem fio retrator
Anestesia local em locais ndo infectados
Remogao de sutura
Aplicagéo tépica de fllior
RX periapical, oclusal, interproximal
Colocagéo, remogéo e manutengéo de aparelho ortoddntico
Esfoliag&o natural de dentes deciduos
sangramento por trauma de Iabios e mucosa oral

1997, associadas as recomendagbes da AHA de 2007 (grau
de recomendacao IlIA, nivel de evidéncia C). (Tabela 126,
127,128, 129,130).

4) Uso de anestesia odontolégica

Estudos continuam sendo desenvolvidos para trazer maior
consenso e mais seguranga ao paciente durante o atendimento
sob anestesia local>3536-539,

Atribuem-se as alteragoes em registros cardiolégicos
mais ao estresse do paciente frente ao atendimento que ao
anestésico utilizado®*.

O fator determinante para a selecdo da solugao anestésica
a ser empregada é o risco cardiaco dos pacientes com
alteragoes cardiovasculares (grau de recomendagao lIA, nivel
de evidéncia C)*¥.
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5) Situagoes de emergéncia em consultério odontolégico

O risco de ocorréncia de uma emergéncia no consultério
odontolégico evidencia a importancia de o cirurgiao-dentista
estar preparado para reagir de forma calma e assertiva frente
a ocorréncia (Tabela 131).

7. EDUCACAO

A palavra “educagao” é polissémica e nao é raro
confundi-la com o processo de aprendizagem e vice-versa.
Embora distintos, sdo indiscutivelmente fundamentais na
formagao académica infantojuvenil. Recentes avancos
no campo das neurociéncias cognitivas e nos estudos
longitudinais em criangas pequenas, adolescentes e adultos
com problemas cardiacos e/ou transplantados possibilitam
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Tabela 126 — Condigdes cardiacas e a profilaxia antibiética para endocardite infecciosa®?

Alto risco de El

Risco moderado de El

Endocardite prévia

Préteses valvares

Cardiopatias congénitas cianéticas complexas

Condutos ou shunts pulmonares construidos cirurgicamente

Primeiros 6 meses pos-operatdrios de defeito cardiaco totalmente corrigido
Cardiopatia congénita corrigida com defeitos residuais

Transplantes cardiacos que desenvolveram valvopatias

Outras cardiopatias congénitas
Disfungao valvar adquirida
Cardiomiopatia hipertréfica
Prolapso de valva mitral com regurgitagdo
Marca-passo e CDI, devido aos cabos e eletrodos estarem
inseridos no endocardio
Pacientes imunossuprimidos, devido ao risco de infecgao
generalizada pela imunossupressao

Profilaxia nao recomendada

ClAisolada do tipo ostium secundum
Correcéo cirurgica de CIV, PCA e CIA (ap6s 6 meses) sem defeito residual
Prolapso de valva mitral sem regurgitag@o e sem espessamento valvar

Tabela 127 - Esquema de medicagéo para profilaxia da endocardite infecciosa®*

Dose tnica 30-60 min antes do procedimento

Via de administragao Medicagao
Crianga Adulto
Oral Amoxicilina 50 mg/kg 29
Clindamicina 20 mg/kg 600 mg
Oral — alergia a penicilina Cefalexina 50 mglkg 29
Azitromicina ou claritromicina 15 mg/kg 500 mg
Ampicilina 50 mg/kg 29
Parenteral (EV ou IM)
Cefazolina ou ceftriaxona 50 mg/kg 19
Parenteral (EV ou IM) — alergia a Clindamicina 20 mglkg 600 mg
penicilina Cefazolina ou ceftriaxona 50 mglkg 19

Tabela 128 - Situagdes especiais para prescrigao de profilaxia antibiética

Pacientes na vigéncia de terapia antibidtica

Adiar o tratamento para pelo menos 10 dias apds o término do antibiético ou prescrever profilaxia antibiética alterando a classe do antibiético
Para pacientes internados com antibiético EV, proceder apds 30-60 min da administragéo

Pacientes sob anticoagulagéo oral

Evitar antibiotico IM
Preferir via oral
Se necessario, utilizar profilaxia antibiotica EV

o melhor entendimento de um processo integrativo entre o
cérebro e a mente, o funcionamento cardiaco e o processo
educativo?' #4154,

Estudos educacionais randomizados em pacientes com
faléncia cardiaca comecam a surgir e proporcionar evidéncias
cientificas, sendo que uma revisao da literatura desses estudos
reforga a importancia da descricao rigorosa para a melhoria
do processo pedagdgico no atendimento a esses pacientes.

Ainda nao sao bem compreendidos os mecanismos e
varidveis educacionais de aprendizagem nesses pacientes
em situagao crbnica de faléncia cardfaca, no entanto as
vantagens do investimento educacional em um sistema

integrativo de cuidados a esse paciente, a familia e aos
cuidadores sao a auséncia de contraindicacoes ou efeitos
colaterais negativos e a possibilidade de resultados benéficos
a longo prazo. A literatura atual indica que a detecgao
precoce de fatores de atraso ou distdrbios psicossociais
e a intervengdo educacional da equipe multidisciplinar
oferecem minimizagdo desses riscos no desenvolvimento
infantil e promovem o incremento da qualidade de vida
dessas pessoas21,541,542,546—549’

Historicamente, a educacao do paciente com problemas
cardiacos objetivou a aderéncia a terapéutica e ao fornecimento
de informagbes/ instrugdes diretas que se transformassem em
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Tabela 129 - Fatores predisponentes de risco cardiaco em pacientes com alteragdes cardiovasculares

Fatores maiores (risco severo)

Alteragbes coronarianas instaveis:

Infarto do miocérdio recente

Quadros de angina graves e instaveis

ICC descompensada

Arritmias cardiacas importantes:

Bloqueio atrioventricular de alto grau

Arritmias ventriculares sintométicas

Arritmias supraventriculares importantes

Indicagao de anestésico local sem vasoconstritor

Fatores intermediarios (risco moderado)
Angina pectoris

Infarto do miocardio prévio com onda Q patoldgica
ICC compensada

Diabetes melito

Fatores menores (risco minimo)

|dade avangada

Alteragdes importantes no ECG

Ritmos cardiacos n&o sinusais

Dispneia de esforgo ou baixa capacidade funcional

Antecedentes de ataques cardiacos

Hipertenséo arterial descompensada ou grave

Indicagao de lidocaina com adrenalina/epinefrina 1:100.000 em 0,036 mg
(2 cartuchos) considerada segura e bem tolerada

Tabela 130 - Orientagdes quanto ao uso dos anestésicos®®

Classe de recomendagao

Indicagoes

Nivel de evidéncia

A administragdo dos anestésicos devera ser feita de
| forma lenta e gradual (1 cartucho em 1 minuto), ap6s B
aspiracdo inicial, evitando-se injegdes intravasculares

Na selecéo da solugao anestésica local, considerar

0s riscos de interagdes medicamentosas

Tabela 131 - Orientagdes quanto ao risco de emergéncia durante o atendimento odontolégico

Classe de recomendagdo

Indicagoes

Nivel de evidéncia

Monitorar frequéncia cardiaca e pressao arterial do paciente

C

previamente, durante e apos o atendimento®®

Tomar as medidas cabiveis quando da ocorréncia de uma
| emergéncia durante o procedimento, acionar socorro médico B
e aplicar manobras de suporte basico de vida®°

comportamento aprendido. Outra abordagem educacional
se resume no ensino dos contelidos escolares durante a
internagao hospitalar. No entanto, os estudos comportamentais
sobre o que os pacientes sabiam sobre a terapéutica, quais
sinais e sintomas importantes deveriam conhecer e quais agoes
deveriam tomar em razao de uma possivel descompensagao
demostraram que o método expositivo apresenta eficacia
baixa para o autogerenciamento da doenga. Nesse sentido,
sao desejaveis programas educacionais individualizados que
potencializem a resiliéncia, o sucesso académico, as fungoes
executivas e as fungoes de adaptacao social no inicio e na
evolucao da doenga?'>#2543,

Encontramos, nas referéncias internacionais, diretrizes
bem estabelecidas sobre as agdes pedagodgicas que podem
ser adotadas pelo servico de cardiopediatria clinica e equipe
multidisciplinar. Entender como o paciente aprende é um
processo distinto de como devemos ensind-lo e como os
programas educacionais podem ser implementados em fungao
das necessidades académicas do sujeito e da melhor qualidade
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de vida. Em fungao do crescimento e desenvolvimento de
bebés, criangas, adolescentes e a chegada na fase adulta,
o processo de revisdo terapéutica é continuo e deve ser
periodicamente revisado®##544546,549,

Em contraste com os paises nos quais as diretrizes
foram produzidas, a realidade brasileira educacional exibe
contrastes que necessitam de melhor entendimento das
varidveis e impactos socioeconémicos e neurocognitivos,
especificidades que devem ser levadas em consideragao
para compreender melhor a prépria realidade brasileira
do sistema educacional e integracao com o Sistema Unico
de Satde. Por exemplo: como os projetos educacionais
alteram os custos no sistema de satde e impactam
a qualidade de vida ao longo do tempo, se existem
modificagdes neurocognitivas e comportamentais, como os
programas pedagogicos resultam em melhor qualidade de
vida para os pacientes, e os efeitos dos medicamentos no
desenvolvimento neurocognitivo de criangas, adolescentes
e adultos jovens?!:>41-43,548.549 (Tabela 132, 133).
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Diretrizes

Tabela 132 - Quadro-resumo da | Diretriz de IC educacional/académica

Recomendagdes educacionais para elaboragao de programa pedagdégico para criangas, adolescentes e
adultos com IC e/ou transplantados e portadores de cardiopatias Ccngénitas

Classe Nivel de evidéncia

Atrasos em habilidades motoras podem ser detectados aos 9 meses de idade e s@o recomendadas
intervengdes educacionais e funcionais da equipe multidisciplinar.

Aos 18 meses, habilidades linguisticas (comunicagao verbal e ndo verbal), socializagao, gestos e
vocalizagdes podem ser rapida e facimente detectadas. Atraso na motricidade grossa e fina também séo
identificaveis nesse periodo. Intervencées para sanar problemas nessa idade séo fundamentais.

Entre 24-30 meses de idade, quase todos os atrasos efou deficiéncias podem ser plenamente detectados
(motoras, linguisticas e neurocognitivas). Testes de triagem de leitura podem ser aplicados se a crianga
apresentar dificuldades com o letramento emergente.

Aadogéo do algoritmo de detecgdo de desordem ou distirbio desenvolvimental pode maximizar as chances
de sucesso terapéutico em criangas, bem como elevar as chances de melhora no desempenho escolar.

Informag6es sobre contracepgéo e gravidez devem ser incluidas no conjunto de conhecimentos a serem
trabalhados na relagao entre o paciente e a equipe de saude. Os riscos concernentes a prole devem seguir o
acompanhamento genético.

Informagdes concernentes as profissdes e seguridade social s&o indicadas para a fase de transigéo entre
adolescéncia e fase adulta.

Um programa formal de transico (infantojuvenil-adulta) desses pacientes deveria comegar aos 12 anos de
idade, sendo individualizado e com base no nivel de maturidade do adolescente. E desejavel que o processo
educativo de transicéo entre a adolescéncia e a fase adulta se inicie entre a metade da adolescéncia e o
comego da vida adulta.

Recomendamos avaliagao periddica e participagdo de médicos e equipe multidisciplinar conhecedores das
particularidades dos adultos com doengas cardiacas congénitas na elaboragao do processo de transigéo,
identificacdo das necessidades e agdes de prevengao de problemas psicossociais, educacionais e
aconselhamento aos familiares.

Séo recomendagdes: o desenvolvimento de habilidades psicossociais como resiliéncia, autonomia e
proatividade ou incentivo no protagonismo das decisdes, pois podem melhorar o gerenciamento do
autocuidado, a ades&o ao tratamento, o desempenho académico e a qualidade de vida quando adultos. Esse
processo é preferencialmente iniciado na infancia.

Aequipe escolar deve ser alertada para incentivar os exercicios fisicos sem risco em adolescentes
portadores de doengas congénitas do corago. Isso deve levar em consideragéo o sedentarismo, que pode
provocar comorbidades como obesidade, dislipidemias, doenga da artéria coronaria, hipertenséo, diabetes
melito e osteoporose. Uma programagéo bésica sobre exercicios fisicos didrios deve ser sugerida para evitar
complicacbes médicas primarias.

E desejavel que o sistema escolar institua um plano de ensino baseado nas habilidades académicas, no nivel
educacional e na maturidade desenvolvimental de cada estudante.

Intervengdes educacionais que especificam o conteido programatico, as intervengdes dos educadores,
os materiais pedagogicos utilizados, o tempo/frequéncia da dose de farmacos poderiam ser utilizadas
para quantificar o impacto das intervengdes educacionais na doenga cronica do coragdo quando o
autogerenciamento do estado de salde é critico.

Aeducagao é uma das mais poderosas formas de intervengdes nos cuidados de saude e devemos conhecer
melhor como ela funciona e como pode melhorar a satde de pessoas nessas situagdes cronicas.

Recomendamos ensinar os pacientes sobre os primeiros sinais de descompensagéo, as consequéncias da
ndo aderéncia ao tratamento, a importancia da presenga ou efeitos da auséncia de suporte social.

Fatores sociais e cognitivos devem ser levados em consideragao, para avaliagdo educacional. Por exemplo,
problemas cognitivos ou a baixa capacidade de leitura e interpretagéo de textos escritos devem influenciar
a confecgdo da intervengao educacional. O suporte social para enfrentamento da doenga também é um
indicador das necessidades educacionais do paciente, assim como o grau de instrug&o dos pais, dos
cuidadores e 0 acesso a internet compdem algumas dessas variaveis.

Ao estabelecer um plano de ensino, levar em consideragao as necessidades dos pacientes , o que eles
querem aprender e o conhecimento prévio sobre o assunto. Eventuais concepgdes errdneas sobre a propria
doenga, terapéutica e progndsticos podem ser abordados nessa etapa.

Programas educacionais voltados para o paciente devem prever a compensagéo de eventual diminuigéo de
funges neurocognitivas, estabelecendo programas adequados de compensagao.
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Tabela 133 — Tépicos educacionais em faléncia cardiaca

1. Conhecimento claro do diagndstico e prognéstico

2. Aspectos gerais da fisiopatologia e de como a faléncia congestiva cardiaca afeta o funcionamento geral do corpo

3. Explicitar os objetivos do tratamento relacionado a doenga e as complicagdes

Conhecimento e autocuidado da

4. Ensino do autocuidado e automonitoramento ou autogerenciamento do(s) sintoma(s) de descompensagéo

doenca

5. Sempre que possivel, realizar a revisdo da farmacoterapia e discussao dos efeitos colaterais

6. Reconhecer quando entrar em contato ou necessidade de chamar pelo médico clinico geral/da familia

7. Comunicagéo com o médico clinico responsavel

8. Importancia do retorno das consultas para avaliagéo do quadro clinico e reforgo da conduta terapéutica

9. Explicitar a importancia da interagéo e suporte social

Interagéo e suporte social

10. Niveis de estresse e formas de controle

11. Prevencéo e controle de doengas como a depresséo

12. Importancia da restricdo sédica

13. Significado do balango hidrico

Autocuidado relacionado ao equilibrio

hidroeletrolitico 14. Executar a pesagem diaria

15. Mensuragéo da circunferéncia do tornozelo

16. Automonitoramento e conscientizagao da terapéutica dos fluidos/balango hidroeletrolitico

17. Avaliagao nutricional e instrugdo para equilibrio nutricional

18. Importancia das atividades fisicas e exercicios

Dieta e atividade fisica

19. Consequéncias deletérias da ingestéo de alcool

20. Prevengéo efou incentivo ao abandono da ingestéo de &lcool

Adaptada da figura de frequéncia de topicos educacionais em faléncia cardiaca, Boren e cols.>*

8. FARMACIA

O problema econdémico e de salGde relacionado a
insuficiéncia cardiaca é amplamente reconhecido e
discutido®*. A pesquisa sobre o tratamento da insuficiéncia
cardiaca se concentra no tratamento medicamentoso, mas
evidéncias de estudos de intervencoes multidisciplinares
sugerem que as intervengdes de educagao e de revisao de
medicamentos sao eficazes na diminuicao de reinternacao.
No esforgo multidisciplinar de prover o melhor cuidado aos
pacientes, o farmacéutico deve estar presente®*>2. A United
Network Organ Sharing (UNOS) determinou o papel do
farmacéutico na equipe de transplante de 6rgaos sélidos como
um membro importante, com responsabilidades durante e
apos o transplante3-5%,

Essas responsabilidades incluem: reconciliagao
medicamentosa (processo formal que exige revisao sistemédtica
e abrangente de todos os medicamentos que o paciente
estava tomando, seja antes de sua internacdo, seja no
momento de transferéncia entre unidades, seja no momento
da alta hospitalar, visando garantir que os medicamentos
que estao sendo adicionados, alterados ou interrompidos
sao cuidadosamente avaliados)®52%345%¢, planejamento de alta
(acompanhamento do paciente durante a internagao até a sua
alta utilizando tabela de orientacao farmacéutica contendo
horério, dosagem e posologia dos medicamentos prescritos),
planos de assisténcia ao paciente (incluindo selecao, dosagem
e monitoramento da terapia medicamentosa, esclarecimento
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sobre alergia medicamentosa, intolerdncia e recomendagao
de terapias alternativas, se necessério), desenvolvimento e
fornecimento de informagées sobre medicamentos (possiveis
interagoes, ajuste de dose com base na funcao renal ou
hepadtica, ou concentragdo sérica de drogas, tabelas de
orientagao referentes aos medicamentos, utilizagao de folders
e aprazamento)>*>%7.

A Organizagao Mundial da Satde informa que a baixa
adesao em terapia a longo prazo é comum. No que diz
respeito a aderéncia aos medicamentos utilizados por
pacientes transplantados, relatérios mostram valores entre
20-50%. Dessa forma, devem ser realizadas agbes do
farmacéutico para a seguranga do paciente, visando melhorar
a adesdo ao uso dos medicamentos®.

A insercao do farmacéutico clinico nesse cenario, seja
participando ativamente das visitas clinicas didrias, da andlise
da terapia medicamentosa prescrita, do monitoramento
dos desfechos clinicos, seja prestando suporte a equipe
médica, de enfermagem, paciente e/ou familiar, aumenta a
adesao e a participagao ativa dos pacientes na sua propria
terapéutica, além de contribuir para a seguranga do processo
assistencial®*?, atendendo aos requisitos estabelecidos no
protocolo de seguranca na prescrigao, uso e administragao
de medicamentos instituido na Portaria n.2 529, de 1.2 de
abril de 201 .

Regulamentos dos Centers for Medicare e Medicaid
Services (CMS) também exigem o farmacéutico como
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Tabela 134 - Recomendagcdes da farmacia para manejo de IC e transplante cardiaco em criangas e adultos com cardiopatias congénitas

Classe

Indicagao

Nivel de evidéncia

| Acompanhamento farmacéutico ambulatorial C

| Analise diaria da prescrigéo

| Desenvolvimento e fornecimento de informagao sobre medicamentos

| Intervencéo farmacéutica

| Plano de assisténcia ao paciente

| Orientacéo sobre alta hospitalar

| Planejamento de alta

| Reconciliagdo medicamentosa

OO0 |w | mw| O |0

participante ativo no cuidado de pacientes transplantados.
Os beneficios clinicos e econémicos da prestagdao dos
servigos farmacéuticos incluem reducdo de erros de
medicagao e eventos adversos as drogas, reducao das
taxas de rejeigao e infecgao aguda, e diminuigao de
reinternagoes®>>***. Outro grande destaque da pratica € a
educacao ao cuidador e paciente, nao sé durante o periodo
de pés-transplante, mas também durante o trabalho de pré-
transplante, quando se identificam possiveis barreiras que o
paciente terd no acesso aos medicamentos que necessarios
no pos-transplante®>*.

As acgoes do farmacéutico clinico em pacientes
transplantados cardiacos pediatricos e adultos com cardiopatia
congeénita podem ser representadas graficamente na Figura 13.

PARTE V: SISTEMA DE CAPTACAO DE
ORGAOS

1. SISTEMA DE CAPTACAO DE ORGAOS

O sistema de captagao de 6rgaos, no Brasil, € representado
pelo Sistema Nacional de Transplantes (SNT), criado em 1997
(Tabela 135)%¢05%3, A Coordenagao-Geral do Sistema Nacional
de Transplantes (CGSNT) exerce fungdes de 6rgao central
do SNT, sendo assistida pelas Camaras Técnicas Nacionais
(CTN), no assessoramento técnico especifico, e pelo Grupo de
Assessoramento Estratégico (GAE), na elaboragdo de diretrizes
politicas e regulamentagdo complementar, identificacao de
indicadores de qualidade, andlise de relatérios e emissao de
pareceres (Figura 14).

A Central Nacional de Transplantes (CNT) integra a CGSNT,
apoiando a captacao de tecidos e 6rgaos, a coordenagao
logistica e a distribuigdo, com gerenciamento da alocagao em
conformidade com a lista de receptores.

No dmbito estadual, o SNT tem o seu espelho junto
a Secretaria de Estado da Sadde, no Sistema Estadual de
Transplantes (SET), coordenado pela Central Estadual de
Transplantes (CET), assessorada pelas Camaras Técnicas
Estaduais. As fungoes da CET podem ser delegadas a Central
de Notificagio, Captacdo e Distribuicao de Orgaos (CNCDO;
Figura 15), sendo:

*  Coordenacdo e fiscalizagdo das atividades, elaboragao
de normas complementares e aplicagao de penalidades
por infragdo a Lei n.2 9.434, de 1997, comunicando-as
a CGSNT e acionando o Ministério Pablico do estado.

*  Solicitacao do credenciamento da CNCDO, estruturando
e supervisionando atividades.

*  Criagao da Organizagao de Procura de Orgaos e Tecidos
(OPO).

*  Designagao de membros das CTE.

e Atualizagdo do sistema de informagdes web para a
organizagao do cadastro de receptores, fornecendo-lhes
comprovante de inscrigao.

e Recebimento de notificagdes de morte encefélica (ME).

*  Providéncias quanto ao transporte de tecidos e 6rgaos
para o estabelecimento de satde.

* Notificagao, a CNT, de 6rgaos e tecidos nao utilizados
entre os receptores inscritos, para utilizagdao no
cadastro nacional.

e Encaminhamento de relatérios a CGSNT.

A CNCDO atua junto aos hospitais por meio das OPO e
Comissoes Intra-hospitalares de Doagao de Orgaos e Tecidos
para Transplantes (CIHDOTT). Os limites de atuagao da OPO
sao definidos por critérios geogréficos e populacionais, sendo
suas atribuicoes:

* Organizar a logistica da procura de doadores,
articulando-se com as equipes médicas, viabilizando o
diagnéstico de ME e estimulando o suporte adequado.

e Preparar ambientes e rotinas para os familiares de
pacientes falecidos sobre o processo de doagao.

e Atticular-se com o Instituto Médico Legal (IML) e o Servigo
de Verificagdo de Obito (SVO).

e Articular-se com a CNCDO, a CIHDOTT e bancos de
tecidos.

e Capacitar o responsavel pelo prontudrio legal do doador.
e Implementar programas de qualidade e boas praticas.

e Capacitar multiplicadores sobre acolhimento familiar, ME
e manutengao de doadores.

*  Manter registros de atividades, apresentando relatérios a
CNCDO.
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Internagdo

Farmacéutico faz reconciliagdo medicamentosa,
planejamento de alta, planos de assisténcia ao paciente e
desenvolvimento e fornecimento de informagdes sobre
medicamentos

Farmacéutico realiza analise diaria da prescrigdo,
verificando dose, aprazamento, posologia, dilui¢do,
velocidade, tempo de infusdo, via de administragdo,

interagcBes medicamentosas e incompatibilidades

Sim

Necessidade de
intervengdo

farmacéutica?

Farmacéutico sugere e
acompanha alteragdo quando
necessdrio

Tem

programacdo de

A4

alta hospitalar?

Faz reconciliagdo medicamentosa,
realiza orientagdo de alta hospitalar
com a tabela de orientagdo
farmacéutica e encaminha paciente
para acompanhamento farmacéutico
ambulatorial

Figura 13 - Representagéo gréfica do fluxo de agbes da assisténcia farmacéutica aos pacientes transplantados cardiacos pediatricos e adultos com cardiopatia congénita.
Fonte: Procedimento operacional padrdo: fluxograma do protocolo de assisténcia farmacéutica de orientagéo de alta hospitalar ao paciente pds-transplante
cardiaco pediétrico e adultos com cardiopatia congénita. Servigo de Farmécia do Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da

Universidade de Séo Paulo.
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Tabela 135 — Sequéncia historica da legislagéo brasileira referente a transplante de 6rgéos e tecidos

Identificagao Data Relevancia
Permite a retirada de 6rgaos de doador cadaver, desde que deixada autorizagéo por escrito ou na auséncia de
Lein.°4.280 6/11/1963 oposigao por parte do conjuge, parentes até segundo grau ou corporagdes religiosas e civis responsaveis pelo
destino dos despojos.
Lein.°5.479 10/8/1968 Dispde sobre retirada e transplante de tecidos, 6rgaos e partes de cadaver para finalidade terapéutica e cientifica.
Art. 199, § 4.°, estabelece que cabe a lei dispor sobre as condicdes e os requisitos que facilitam a remogéo
Constituigdo Federal 1988 de 6rgé@os, tecidos e substancias humanas para fins de transplante, pesquisa e tratamento, bem como coleta,
processamento e transfusao de sangue e seus derivados, sendo vedado todo tipo de comercializagéo.
Lei n.° 8.080 19/9/1990 Os procedimentos relacionados aos transplantes passam a ser financiados por recursos publicos.
Regulamenta o Artigo 199, § 4.° da Constituigao Federal de 1988; incorpora o conceito de morte encefalica, restringe
Lein.°8.489 18/11/1992  as possibilidades de emprego de doadores vivos, define a doagdo como consentida e determina critérios para
cadastrar equipes e hospitais de transplante.
Revoga a lei anterior, define que os transplantes somente podem ser realizados por estabelecimentos de salde e
equipes médicas previamente autorizadas; define que a morte encefélica deve ser constatada e registrada por dois
Lei .2 9.434 (Lei da Doagéio médicos n&o participantes das equipes de remogao e transplante, com a utilizagéo de critérios clinicos e tecnolégicos
. ¢ 41211997 definidos em resolugdo do Conselho Federal de Medicina (CFM); estabelece como presumida a autorizagdo para
Presumida) = ! o s A L
a doagdo de tecidos, 6rgdos ou partes do corpo humano para a realizagao de transplantes, sendo que a situagéo
de “ndo doador de 6rgaos e tecidos” deveria ser gravada na Carteira de Identidade Civil ou na Carteira Nacional de
Habilitagao.
Decreto n.° 2.268 30/6/1997 Regulamenta a lei anterior, cria o Sistema Nacional de Transplante (SNT) e faz a primeira mengao a lista de espera
para transplantes.
Resolugéo CFM n.° 1.480 8/8/1997 Define critérios para o diagnéstico de morte encefélica.
Dispde sobre o regulamento técnico das atividades de transplante; cria a Coordenagao do Sistema Nacional de
Portaria GM n.° 3.407 5/8/1998 Transplantes, responsavel pelo exercicio de todas as atividades inerentes ao érgao central do SNT; institui o Grupo
Técnico de Assessoramento.
Institui a Central Nacional de Notificagéo, Captacéo e Distribuicéo de Orgaos, que funciona ininterruptamente em
Portaria GM n.° 901 16/8/2000 Brasilia, para viabilizar a distribuic&o de 6rgéos entre as centrais estaduais, que tém sua atuagéo restrita a sua area
de abrangéncia.
Estabelece obrigatoriedade da existéncia e funcionamento de Comissdes Intra-Hospitalares de Transplantes nos
Portaria GM n.° 905 16/8/2000 hospitais com unidades de tratamento intensivo (UTI) dos tipos Il ou Ill, e nos hospitais de referéncia para urgéncia e
emergéncia dos tipos I, Il e Ill.
Medida Provisoria Torna obrigatéria a consulta a familia para autorizagdo da doagéo e retirada de 6rgéos, deixando de considerar a
N 24/10/2000 ) - )
n.° 1.959-27 manifestacéo de vontade do potencial doador.
Introduz o Registro Nacional de Doadores, estabelecendo a prioridade dos doadores na realizagéo de necropsia
. (Instituto Médico Legal), em casos de morte violenta, devolvendo a familia a deciséo pela doagéo (doagéo
Lein.10.211 23/3/2001 . . ’ S ) : e :
consentida), apds serem esclarecidos sobre a excepcionalidade e os riscos do procedimento; obrigatoriedade de
autorizagdo judicial para doagdes intervivos ndo aparentados, exceto para os casos de doagdo de medula 6ssea.
Portaria GM/MS n.° 2.600 21/10/2009  Regulamento técnico do SNT.
Portaria GM/MS n.° 2.601 21/10/2009  Institui, no &mbito do SNT, o Plano Nacional de Implantag&o de Organizagdes de Procura de Orgéos e Tecidos.
Portaria GMIMS n.° 201 210212012 Dispde sobre a remocéo de 6rgaos, tecidos e partes do corpo humano vivo para fins de transplantes no territorio

nacional envolvendo estrangeiros néo residentes no pais.

CFM: Conselho Federal de Medicina; GM:- Gabinete do ministro; MS: Ministério da Sadde; SNT: Sistema Nacional de Transplantes.

As CIHDOTT exercem fungdes da OPO em ambito interno,
com o proposito de melhorar a identificagao e a manutengao
de doadores, notificando os casos de ME, com inclusdo dos .

motivos da ndo doagao®®+5%>,

O SET é integrado, ainda, por:

no Cadastro Técnico Unico (CTU), seguimento
pos-transplante.

Laboratérios de imunogenética: realizagdo dos exames
imunolégicos e estocagem do soro dos doentes renais
inscritos no CTU.

Hospitais notificantes.
Estabelecimentos de transplante.

Equipes médicas de transplante: realizagao dos
transplantes, inscricio e manutengdo dos receptores

Centros de didlise.

Bancos de Tecido Ocular Humano (BTOH): captagao,
transporte, processamento e armazenamento
de tecidos.
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MINISTERIO DA SAUDE

I

DEPARTAMENTO DE ATENGAO ESPECIALIZADA

CAMARAS TECNICAS

g

SECRETARIA DE ATENGAO A SAUDE

|

SISTEMA NACIONAL DE TRANSPLANTE

J

COORDENAGAO GERAL DO

NACIONAIS (CTN)

SISTEMA NACIONAL DE
TRANSPLANTE (CGSNT)

|

GRUPOS DE
ASSESSORAMENTO
ESTRATEGICO (GAE)

CENTRAL NACIONAL DE TRANSPLANTES (CNT)

Figura 14 - Sistema Nacional de Transplante.
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CAMARAS TECNICAS
ESTADUAIS (CTE)

CENTRAL ESTADUAL DE TRANSPLANTES
(CET)

1

4

CENTRAL DE NOTIFICAGAO, CAPTAGAO E DISTRIBUIGAO DE ORGAOS

I 3

CIHDOTT 0PO LABORATORIOS DE EQUIPES
IMIINNGRENETICA TRANSPI ANTADORAS
HOSPITAL NOTIFICANTE DOADORES RECEPTORES

Figura 15 - Sistema Estadual de Transplante.

2. FLUXOGRAMA DA CAPTACAO DE
CORACAO

Levando-se em conta a dificuldade de realizar um
transplante no Brasil, a equipe voltada inteiramente para a
captagao e a realizagdo do mesmo, contando com cirurgioes,
clinicos, enfermeiros e biomédicos, visa, além de agilizar o
processo, tornar viavel uma quantidade maior de 6rgaos em
curto espago de tempo, diminuindo assim a fila®®¢-¢.

Ap6s a CNCDOS realizar a distribuigdo dos 6rgaos e
tecidos, de acordo com critérios especificos, é feito o contato
com a equipe de captagao, que envia um enfermeiro até o
hospital onde se encontra o doador, e 14 inicia-se o protocolo
de avaliacdo da viabilidade desse doador, checando inclusive
a documentacdo de morte encefélica e o termo de doacao.
Sempre em contato com as equipes médica e cirrgica, tudo
deve ser pontuado e verificado, de maneira objetiva, pois cada
equipe dispoe de apenas uma hora para o aceite do 6rgao,
antes de o mesmo ser disponibilizado para a equipe seguinte,
de maneira que o hordrio da captagao seja respeitado®*>7>.

O doador pode ser crianga, adolescente ou adulto,
e informagoes iniciais como causa da morte encefdlica,
peso, altura e grupo ABO sao de extrema importancia.
Sequencialmente, levanta-se um breve histérico do doador,
como cirurgias prévias, uso de drogas e outras patologias,
seguindo-se a avaliacdo das condigdes e parametros clinicos

(eletrocardiograma, arritmias), laboratoriais (anemia, funcao
hepatica, renal etc.), sorologias e exames de imagens (RX,
ecocardiograma e, eventualmente, cineangiocoronarografia).
Todos esses dados sao discutidos pelas equipes clinica e
cirdrgica, a0 mesmo tempo em que € verificada a logfstica para
a realizacao do transplante, como tipo e disponibilidade do
transporte (aéreo e/ou terrestre) e distancia, lembrando-se que
o tempo de isquemia do 6rgao entre a retirada e o implante
ndo deve ser superior a quatro horas**57°,

A partir do momento em que a equipe médica aceita
esse doador, é dado inicio a manutengdo do mesmo pelo
enfermeiro, mantendo ventilagdo adequada e vias aéreas
pérvias (volume corrente entre 10-15 ml/kg.min, pressao
expiratoria final de 5 cmH,O, com fragao inspiratéria de O, de
100% ou saturagao de O, em sangue arterial superior a 95%),
temperatura acima de 352C (instalagao de colchao térmico e
hidratagdo com a infusdo de solugoes aquecidas), corregdo
de diabetes insipidus (vasopressina e reposicao volémica),
controle de balango hidrico, dando preferéncia aos cristaloides,
monitoracao hemodinamica rigorosa visando a pressao arterial
média superior a 60 mmHg até o momento da transferéncia
do doador ao centro de captacdo, onde, por dGltimo, serd
realizada uma avaliagao mascroscopica do 6rgao pelo cirurgido.
Com o 6rgao aprovado, o receptor, ja avaliado previamente
pela equipe clinica, é encaminhado ao centro cirdrgico, onde
serd preparado para receber o novo érgao (Figura 16).
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ACEITA

Enfermeiro recebe a ligagao da CNCDOS com a oferta

A

Solicitar FAX com dados do doador a CNCDOS

Encaminhar HLA do doador para laboratério de imunologia para
realizacdo do cross match virtual

Avisar a equipe médica dos dados iniciais

A

Entrar em contato com a SPOT e
encaminhar-se para o local onde se

encontra o doadorI

v

Verificar prontudrio e

mecanismo do dbito
Avaliar doador

Solicitar e enviar exames
laboratoriais e de imagens a
equipe médica

l

Equipes clinicas e cirurgicas

discutem o caso e avaliam a
logistica para a captagdo

RECUSA

\ Confirmar com a CNCDOS o /
uso ou a recusa do drgdo

Manutengdo do

v

doador até o
momento da
captacao

Figura 16 - Fluxograma
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PARTE VI: INOVACAO, TECNOLOGIA E
PESQUISA

No Brasil, a assisténcia cardiovascular pediatrica de alta
complexidade possui normas especificas de credenciamento®778
no Servigo de Assisténcia de Alta Complexidade em Cirurgia
Cardiovascular Pediatrica (SAACCP), para assegurar o
planejamento, o empenho de recursos e o ressarcimento dos
procedimentos requeridos no programa. A rapida evolugao
das tecnologias de recursos materiais e humanos para esses
diagnésticos, procedimentos clinicos, cirtrgicos, de reabilitagao
e de acompanhamento longitudinal dos pacientes tem desafiado
a gestdo do sistema de satde. Por exemplo, a restrigao no
financiamento e a publicacio de mortalidade elevada sem
ajuste ao risco em pacientes operados”, no Sistema Unico
de Sadde (SUS) diminuiu a disponibilizagdo do tratamento
para pacientes de mais alto risco. Inovages organizacionais,
como a estratificagao de risco, podem beneficiar instituicbes e
profissionais, pois os servigos assistenciais requerem recursos mais
sofisticados para a atengao a satide de casos mais complexos*®.
Além disso, ao documentar a capacidade instalada e resolutiva,
justificam-se os programas, fazendo constar sua autoridade e
competéncia, e reforgam-se os argumentos para uma alocagao
de recursos ajustados as necessidades®'.

Essa rapida evolugao levou o Brasil a centralizar®®? as
decisbes sobre incorporagao de tecnologias no SUS. A
tabela do SUS estabelece e parametriza o planejamento,
no ambito pablico, de tetos financeiros a serem pactuados
com servicos AACCP credenciados segundo sua produgao
e desempenho. Assim, empresas, institui¢bes e profissionais
podem inovar e transformar a assisténcia mediante solicitagao
a Comissao Nacional de Incorporagao de Tecnologias no SUS
(Conitec)*®. Os pareceres técnico-cientificos com estudo
de custo-efetividade ja permitiram incorporar novos testes
diagnésticos, medicamentos e procedimentos cirtrgicos
que podem transformar a assisténcia, incluindo novos
imunossupressores para transplante cardiaco. Os transplantes
de coragao figuram entre as 30 terapias mais dispendiosas
acessiveis universalmente a toda a populacao brasileira
ressarcidas pelo SUS. Considerando a critica autolimitagao
devida a escassa disponibilidade de 6rgaos compativeis, os
preciosos transplantes justificam esforgos e novas estratégias
para proteger, melhorar e aumentar a sua sobrevida. Portanto,
as equipes dos SAACCP, a medida que conhegam ou
desenvolvam inovagbes clinicas, organizacionais, materiais ou
cirdrgicas que possam adicionar beneficios para aspectos do
programa e aumentar sua resolutividade, necessitam coletar
provas e evidéncias®®, visando torné-las incorporadas ao
sistema de salde.

Tabela 136 - Recomendagoes

Os resultados do programa medidos em mortalidade e indices
de morbidade nos pacientes, requerimentos em tempo, técnica e
intensidade de uso de recursos humanos, bem como a descricdo
mais precisa do conjunto de recursos materiais requeridos pelos
casos em cada local servem como auditoria interna da casufstica
para publicagoes cientificas, para planejar as necessidades
e identificar oportunidades para implementar melhorias®®.
O sistema de salde depende do planejamento e do uso
racional dos recursos para a assisténcia, bem como assumimos
compromissos de redugdo da mortalidade infantil no Brasil
em acordos internacionais®*°. Portanto, diante da restricdo de
evidéncias cientificas pertinentes as novas tecnologias, enfatiza-se
a importancia de estudar sua relacdo de custo-efetividade.
Salienta-se, também, que estudos de custo-efetividade em si
consistem em inovagdes com alto indice de aceitagdo para
publicagbes cientificas em periédicos internacionais.

A criacao de referéncias através de programas colaborativos ou
consorcios contribui com o processo de melhoria da qualidade.

Assim, constroem-se perspectivas de, coletivamente, poder
alcangar as metas de exceléncia e nivel de desempenho
uniforme, compardvel aos centros internacionais de referéncia.
O fortalecimento dos profissionais, tanto nos conhecimentos
técnicos como nas suas habilidades nao técnicas, ocupa
importante papel nesse processo de inovagao, melhoria da
qualidade e dos resultados, tornando o sistema mais seguro,
sustentdvel e atualizado (Tabela 136).

Consideracoes Gerais:

Finalizando, é importante ressaltar que esta Diretriz buscou
exceléncia no sentido de estar promovendo as recomendagoes
baseadas na literatura®®**® mais recente por meio do consenso
entre especialistas e adaptadas a nossa prética clinica diaria.
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Errata

Na “I Diretriz Brasileira de Insuficiéncia Cardiaca e
Transplante Cardfaco, no Feto, na Crianca e em Adultos
com Cardiopatia Congénita, da Sociedade Brasileira de
Cardiologia”, considerar correta a grafia Santos VG para o

nome do autor Valter Garcia Santos.

Cada programa local deve publicar sua casuistica periodicamente, fazendo constar sua autoridade e competéncia, visando estabelecer referéncias para o sistema de

salde e esforgos colaborativos (classe I/B).

E necessario identificar e estudar inovagdes clinicas, organizacionais, materiais ou cirirgicas com potencial de adicionar beneficios para atualizar aspectos do programa

e aumentar sua resolutividade (classe I/C).

Fortes investimentos em conhecimentos técnicos e habilidades néo técnicas séo recomendados para toda a equipe, visando ao pleno desenvolvimento do sistema de
saude integral e integrado designado na Politica Nacional de Atengéo Cardiovascular de Alta Complexidade do Brasil (classe I/C).
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