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Em se tratando de pacientes pediatricos com hipertensao
pulmonar associada a cardiopatia congénita (HP-CC), a
decisao pela cirurgia pode ser dificil, dependendo do cenario
diagndstico. A maioria dos pacientes com comunicagao
entre as cdmaras cardiacas ou os grandes vasos pode agora
ser operada de maneira segura e com excelentes resultados.
A HP apresenta complicagdes em menos de 10% dos casos.
Em geral, considera-se o encaminhamento precoce para
cirurgia a melhor estratégia para evitar complicagées. Isso é
inquestionavel. Entretanto, o encaminhamento tardio ainda
é um problema em paises em desenvolvimento e &reas
carentes. Ademais, deve-se reconhecer que a vasculopatia
pulmonar grave pode estar presente numa fase precoce
da vida, levando a especulacdo de que lesdes vasculares
possam se desenvolver a partir do nascimento, ou até
antes. Anormalidades vasculares pulmonares moderadas
a graves limitam o sucesso da corregao das anomalias
cardiacas. Em primeiro lugar, as denominadas crises
hipertensivas pulmonares pés-operatérias sao relativamente
infrequentes na atualidade, mas ainda se associam a altas
taxas de mortalidade (>20%)." O manejo do paciente
requer sofisticado armamentério de suporte a vida, como
a oxigenagdo por membrana extracorpérea (ECMO).
Em segundo, os pacientes que sobrevivem ao pés-operatério
imediato podem permanecer com risco de HP persistente
pds-operatdria, que se associa com mau desfecho em
comparagdo as outras etiologias de HP pediétrica.?
Portanto, ao se conscientizarem dessas complicagoes,
clinicos e cirurgides precisam se unir e planejar a melhor
estratégia terapéutica de maneira individual.

Por muito tempo, o cateterismo cardiaco (com teste de
vasorreatividade pulmonar aguda, TVA) foi considerado o
padrao-ouro para avaliagao de HP-CC. Na maioria dos centros
tercirios, a informacao fornecida pelo cateterismo ocupa uma
alta posicao hierarquica no processo de decisao pela operagao
de pacientes com HP-CC. Além disso, subclassificagbes da
HP-CC conforme a gravidade da doencga sao baseadas em
parametros hemodindmicos. Entretanto, nem a obtengao nema
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interpretacao dos dados do cateterismo sao faceis, em especial
na populacao pedidtrica, por vérias razoes: 1- o procedimento,
em geral, é realizado sob anestesia geral, com ventilagao
mecanica e relaxamento muscular, estando, portanto, fora das
condigoes fisiolégicas; 2- até mesmo a hipotensao sistémica leve
(como a consequente a hidratagao inadequada relacionada aos
efeitos dos anestésicos) impossibilita a analise dos resultados
em individuos com shunts sistémico-pulmonar; 3- a medida
direta do consumo de oxigénio, essencial ao calculo dos fluxos
sanguineos pulmonar e sistémico, ndo é realizada em muitas
instituicoes; 4- oxido nitrico inalante é caro, nao estando
disponivel em muitos centros, o que limita o desempenho
do TVA; sabe-se ser inapropriada a exposicao da circulagao
pulmonar a oxigénio ~100% para se testar a vasorreatividade,
pois leva a resultados imprecisos; e 5- nao ha consenso quanto
ao protocolo para o TVA na populacdo pediatrica, nao se
correlacionando a magnitude da resposta com o desfecho em
CC.? O cateterismo cardiaco permanece uma etapa importante
na avaliacio de HP-CC,* mas, devido a essas dificuldades,
seus dados devem ser considerados como parte do cendrio
diagndstico integral.

Na era das drogas especificas para manejo da HP, tentou-se
tratar pacientes inoperaveis (individuos mais idosos com
elevada resisténcia vascular pulmonar e, por vezes, shunt
bidirecional através das comunicagdes) com o objetivo
de torna-los operaveis. Tal abordagem ficou conhecida
como “estratégia tratar e reparar”. Entretanto, ndo houve
evidéncia suficiente para embasar tal recomendacao de
maneira generalizada.” Se por um lado, ndo ha garantia
de que as drogas permanecerao efetivas no longo prazo,
por outro, a persisténcia de HP grave é uma complicagao
preocupante apds corregao de shunts cardiacos congénitos,
com significativa reducao de sobrevida.? Frequentemente, a
reabertura da comunicacao requer reoperagao com circulagao
extracorpérea, um procedimento de alto risco para pacientes
com HP. Em alguns casos, pode-se optar pelo reparo da lesao
extracardiaca sem a corre¢ao da comunicagao intracardfaca,
ou ainda pelo fechamento parcial do defeito.

A escolha da melhor estratégia terapéutica na HP-CC, em
especial na populacao pediatrica, deve ser feita em bases
individuais. As vezes, deve-se considerar a cirurgia mesmo
sem a perspectiva de completa normalizacao hemodinamica.
Esse pode ser o caso, por exemplo, de uma crianga com
comunicagao interventricular ndo restritiva e HP, com grave
regurgitacao mitral e ventriculo esquerdo quase insuficiente.
Nesse caso, a cardiopatia esquerda provavelmente representara
maior limitagao a vida do que a prépria HP. Assim, poderiamos
tentar definir operabilidade no sentido geral, sem relaciona-la
com qualquer ponto de corte de um indice especifico.
Um paciente deve ser considerado operavel quando, com base
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em todos os dados diagndsticos, uma equipe multiprofissional
estiver convencida de que a cirurgia pode ser realizada com
riscos aceitaveis, vislumbrando-se significativos beneficios em
médio e longo prazo.

Gostariamos de complementar tal visao do problema
apresentando um resumo das caracteristicas clinicas e
parametros diagnésticos que vém sendo usados para a
tomada de decisao sobre a cirurgia na HP-CC, com énfase
na populagdo pediétrica (Tabela 1). Devem ser consideradas
a idade do paciente e a complexidade da anomalia cardiaca.
Por exemplo, enquanto atualmente o truncus arteriosus é
corrigido com sucesso em uma fase precoce da vida, ele se
associa ao desenvolvimento de grave vasculopatia pulmonar
com o aumento da idade. A ecocardiografia é atil para
avaliar a gravidade da HP e a adaptagdo ou a disfungao

ventricular direita, pois parametros numéricos, além de
informagao anatdmica, podem ser obtidos. A ecocardiografia é
particularmente (til quando medidas repetidas sao necessarias
nos pacientes pediétricos, antes e depois da operagao.
Por fim, o cateterismo cardiaco com medida direta da resisténcia
vascular pulmonar deve ser considerado em todos os pacientes
com defeitos do septo cardiaco ndo restritivos e sem histéria
de insuficiéncia cardiaca congestiva e comprometimento do
desenvolvimento. Em lugar de se considerar apenas um Gnico
pardmetro, a melhor politica é usar a abordagem diagnéstica
holistica nesses pacientes delicados.® Quanto a decisao sobre
a cirurgia, “negligéncia benigna” é provavelmente a melhor
atitude humanista quando os riscos superam os beneficios.
Caso contrario, a decisao pela cirurgia deve ser baseada em
multiplos aspectos diagndsticos e na opinidao de uma equipe
multiprofissional de especialistas.

Tabela 1 - Caracteristicas clinicas e parametros invasivos e nédo invasivos a serem considerados na tomada de deciséo sobre cirurgia em
pacientes pediatricos com hipertensdo pulmonar associada a cardiopatia congénita

Cenario favoravel

Parametros

Cenario desfavoravel

<9 meses

Defeito pré-tricispide ou simples pds-tricuspide

Complexidade da anomalia cardiaca

> 2 anos

Defeitos complexos
Truncus arteriosus
Transposi¢ao dos grandes vasos
Comunicagao atrioventricular na sindrome de Down

Insuficiéncia cardiaca congestiva

Presente na histéria clinica / exame fisico

Congestéo pulmonar

Ausente

Comprometimento do desenvolvimento

> 93%, sem gradiente

Saturacdo sistémica de oxigénio, gradiente brago direito vs.
extremidades inferiores

< 90%, com gradiente

Parametros ecocardiograficos

>25 Razéo fluxo sanguineo pulmonar/sistémico (Qp/Qs) <20

> 24 om Integral velomdade_—tempo do fluxo sanguineo <20 em
nas veias pulmonares

Esquerda para direita Direcéo do fluxo através da comunicagéo cardiaca Bidirecional
Cateterismo cardiaco

% de reducéo na razao resisténcia vascular pulmonar/
220% sistémica (Rp/Rs) a partir do basal, durante inalagao de <20%
oxido nitrico (NO)
< 5,0 unidades Woodsm? Nivel de resisténcia vascular pulmonar obtida com NO > 8,0 unidades Woodsm?
<0,27 Menor Rp/Rs obtida durante inalacéo de NO >0,33
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