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1. Introdugao

As cardiopatias congénitas, com uma incidéncia de
8/1000 nados vivos, constituem o grupo de malformacgdes
mais frequentes. Cerca de 90% tem uma etiologia
multifactorial, por interac¢do genético-ambiental, sé
se detectando uma causa primariamente genética em
cerca de 10% dos casos, dos quais 5% correspondem a
cromossomopatias. Entre as causas ambientais (2% dos
casos) salientam-se os teratogéneos quimicos (alcool,
farmacos), infecciosos (rubéola) e algumas doengas
maternas (lUpus, diabetes).

A centralizagdo dos cuidados médico-cirdrgicos a
recém-nascidos (RN) com patologia cardiaca congénita
pode implicar a necessidade do seu transporte, muitas
vezes, em situacao instavel. Apesar de o diagnéstico pré-
natal permitir o transporte in-utero, com parto programado
em centro terciario, mantém-se muito elevado o nimero
de RN com cardiopatia congénita sem diagnostico pré-
natal. Actualmente, a baixa mortalidade associada a
maioria da cardiopatias congénitas necessitando de
tratamento cirurgico ou por cateterismo de intervencéo
no periodo neonatal, define o processo de estabilizagdo e
transporte do RN como um dos principais determinantes
do seu prognéstico.

Na maioria dos casos existe uma suspeita de
cardiopatia congénita sendo necessaria a observagéo
por Cardiologia Pediatrica para confirmagdo e
esclarecimento do diagnostico. Assim, espera-se do
neonatologista um adequado conhecimento clinico-
fisiopatolégico dos principais grupos de cardiopatias
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congénitas, de forma a estabelecer um diagnéstico de
trabalho.

O RN com suspeita de cardiopatia congénita exige
os cuidados gerais do doente em estado clinico critico
e o seu transporte devera, idealmente, ocorrer quando
convenientemente estabilizado. No entanto, em algumas
situagdes, o RN pode necessitar de intervengéo imediata,
pelo que a transferéncia ndo devera ser atrasada
(ex., transposi¢do da grandes artérias dependente da
realizagéo de septostomia, drenagem venosa pulmonar
anomala total com obstru¢do dependente de intervengéo
cirirgica imediata). Recomenda-se, em todos os casos,
a comunicagdo precoce com o Centro de Cardiologia
Pediatrica de referéncia.

2. Circulacgao fetal e de transicao

Opadréodecirculagaofetalpermitequeascardiopatias
congénitas sejam quase sempre silenciosas in-utero: a
oxigenacgao fetal é independente do fluxo pulmonar, a
circulagao sistémica é dependente do débito combinado
dos ventriculos direito e esquerdo, e existe uma ampla
comunicacgdo entre as duas circulagdes paralelas através
do foramen ovale e do ductus arteriosus (Figura 1. A).

Apb6s o nascimento, no RN de termo, a adaptagéo
do feto a vida extra-uterina, com separacdo da
circulagdo sistémica e pulmonar, manifesta clinica e
hemodinamicamente as cardiopatias. O canal arterial e
o foramen ovale encerram, as resisténcias vasculares
pulmonares diminuem, e as resisténcias vasculares
sistémicas aumentam (Figura 1. B). A malformacgéao
cardiaca deixa de ser compensada,
e de acordo com o tipo de lesdo, sua
fisiopatologia e gravidade, apresentam-se
mais ou menos precocemente.

O encerramento funcional do canal
arterial ocorre nos primeiros dias apos o
nascimento, pelo aumento da PaO,, perda
de prostaglandinas placentarias circulantes
e menorreactividade do canal arterial ao seu
efeito miorelaxante. Os RN com cardiopatia
estrutural podem ser dependentes do
canal arterial para estabelecer a circulagéo
sistémica, pulmonar ou para aumentar a
mistura entre ambas as circulagdes.

Nos RN com obstrugdo direita (ex.,
tetralogia de Fallot, estenose pulmonar,
atrésia pulmonar) o canal arterial permite
o fluxo pulmonar por manter o shunt
esquerdo-direito da aorta para a artéria
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pulmonar. Com o encerramento do canal instala-se
hipoxia, proporcional a gravidade da patologia. Nas
obstru¢cdes mais graves (ex., atrésia pulmonar) ocorre
cianose, acidose metabolica e colapso circulatério.

Nos RN com obstrugdo esquerda (ex., coarctagao
da aorta, estenose adrtica critica, coragdo esquerdo
hipoplasico), o canal arterial permite que o ventriculo
direito compense o débito inadequado do ventriculo
esquerdo. O encerramento do canal arterial implica
diminuigao do fluxo sanguineo sistémico com congestéo
pulmonar e choque por baixo débito.

Nos doentes com transposicao das grandes artérias,
o canal arterial permite a mistura de sangue entre as
duas circulagbes paralelas (pulmonar e sistémica). O
encerramento do canal resulta em cianose progressiva,
ja que a mistura vai ocorrer apenas através do foramen
ovale.

O foramen ovale encerra funcionalmente logo apés o
nascimento, pelo aumento da pressdo auricular esquerda
secundaria ao maior fluxo do retorno venoso pulmonar.
A paténcia desta estrutura pode ser importante em
diferentes cardiopatias. Nas obstrug¢des direitas, permite
a passagem de sangue da auricula direita (AD) para a
auricula esquerda (AE) e, se o foramen for restritivo,
ocorre congestdo venosa e débito cardiaco reduzido.
Nas obstru¢des esquerdas, o seu encerramento impede
o shunt esquerdo-direito, implicando edema venoso
pulmonar e dificuldade respiratéria. Na transposi¢édo das
grandes artérias, o foramen ovale permite a mistura de
sangue inter-auricular.

As resisténcias vasculares pulmonares séo elevadas
na vida fetal e diminuem até as 6-8 semanas de vida. As
resisténcias vasculares sistémicas sdo baixas in-utero,
pela existéncia da circulagdo placentaria, um sistema
de resisténcias baixas e aumentam dramaticamente
quando o cordao é clampado. A diferenca relativa entre
a resisténcia sistémica e pulmonar determina o grau de
shunt esquerdo direito nas comunicag¢des néo restritivas
entre os dois ventriculos ou as grandes artérias (ex,
comunicagéo interventricular, defeitos do septo auriculo-
ventricular, persisténcia do canal arterial, fruncus
arteriosus). A medida que as resisténcias vasculares
pulmonares diminuem, o shunt esquerdo-direito
aumenta, com aumento do fluxo pulmonar e insuficiéncia
cardiaca congestiva, devido a sobrecarga de volume no
ventriculo esquerdo e a congestao pulmonar.

A drenagem venosa pulmonar anémala total com
obstrucao ¢ silenciosa in-utero, porque o retorno venoso
pulmonar € minimo. Estes RN tornam-se sintomaticos
precocemente, com congestdo pulmonar e grave
dificuldade respiratoria.

Assim, de acordo com o exposto, as cardiopatias de
apresentagédo neonatal sdo muitas vezes dependentes
da circulagdo do tipo fetal, exigindo-se atitudes
terapéuticas que a mantenham.

3. Apresentagao das cardiopatias congénitas

As classificagbes existentes das cardiopatias
congénitas sdo numerosas, bem como as listagens
de diagnosticos. No entanto, a apresentagao clinica, o
exame objectivo, a gasimetria arterial e a radiografia
de térax permitem, habitualmente, estabelecer um
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diagnostico de trabalho. Este, possibilita, de uma forma
pratica, abordar com seguranga o RN com suspeita de
cardiopatia congénita.

Os principais motivos que estabelecem a suspeita
de cardiopatia congénita no periodo neonatal sao
a cianose, a insuficiéncia cardiaca, o sopro e as
arritmias. Adicionalmente, as cardiopatias estruturais
podem classificar-se em dois grandes grupos, ductus-
dependentes ou ndo ductus-dependentes, exigindo
atitudes distintas.

3.1. Cardiopatias ductus dependentes

Sao cardiopatias em que a sobrevivéncia depende
da circulacao de tipo fetal. Podem apresentar-se de trés
formas: cianose, choque com insuficiéncia cardiaca e
choqueseminsuficiénciacardiaca. OsRNcomcardiopatia
sintomatica antes das 4 horas de vida terdo mais
provavelmente circulagdo pulmonar ductus-dependente
ou transposi¢do dos grandes vasos, e irdo manifestar-
se principalmente por cianose. Os RN dependentes da
paténcia do canal arterial para a circulacao sistémica
(ex. interrupcdo do arco adrtico, coragdo esquerdo
hipoplasico, coarctacao da aorta critica) apresentam-se
apoés as 4 horas de vida, com ma perfusdo e polipneia.
O momento de apresentagdo, a causa da polipneia e
a presenga ou auséncia de insuficiéncia cardiaca varia
com a malformacéo subjacente.

3.1.1.Cianose

A cianose é um dos achados clinicos que mais
frequentemente motivam a suspeita de cardiopatia
congénita. No entanto, sdo variadas as situacdes que
podem cursar com esse sinal. Define-se pela coloragao
azulada da pele e mucosas, correspondendo a uma
concentracéo arterial de 4-6 gr/dl de hemoglobina n&o
saturada, pelo que a sua manifestagdo depende da
quantidade de hemoglobina circulante e da percentagem
de hemoglobina saturada.

E necessaria a distingdo entre cianose central
(mucosas, peleeleitoungueal) e periférica (extremidades,
reverte com o aquecimento). A presenga de hipoxia na
cianose central pode ser confirmada pela avaliagdo da
saturagdo periférica de oxigénio e dos gases de sangue
arterial.

A etiologia da cianose pode ser cardiaca ou nao
cardiaca, incluindo causas respiratérias, hematolégicas
e neurolégicas. Com uma adequada avaliagdo da
historia clinica, do exame objectivo e da radiografia de
térax é possivel em grande parte dos casos estabelecer
essa etiologia (Tabela 1 e 2). A prova de hiperdxia,
apesar de ndo ser absolutamente segura, permite inferir
a etiologia da cianose. Para tal, deve ser administrado
FiO, de 100% ao RN, durante 20 minutos. Nas situages
em que existe shunt direito esquerdo, a PaO, pré-ductal
ndo aumenta para além dos 150 mmHg, enquanto na
patologia pulmonar pode chegar aos 250 mmHg (Figura
2).

Em algumas situagbes pode ocorrer cianose
diferencial que traduz a presenca de shunt direita-
esquerda através do canal arterial. A cianose da porgao
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Figura 2. Algoritmo da Prova de Hiperoxia. E-D: esquerda-direita

Patologia Fisiopatologia SDR Prova de hiperoxia ECG RX torax
DOENGA PULMONAR PRIMARIA
TTRtN/D_MH 1) Hipoventilagéfy al.veolar; ?im. Positiva Normal. Evidéncia de patologia
Aspiragdo meconeal 2) | da complacéncia Retencédo de CO,. | (PaO, >150-200 mmHg). (alterado se HTP)
Pneumonia pulmonar; pulmonar.
Hemorragia pulmonar 3) Desequilibrio da relagao
Atelectasia vIQ;
Hipoplasia pulmonar 4) Shunt D-E
intrapulmonar.

Compressao extrinseca

Pneumotorax

Enfisema interticial ou lobar
Derrame pleural, quilotérax
Hérnia diafragmatica congénita

W@ﬂmﬂ%m:maﬁﬁ.mﬁpica
strugao das vias aereas

Atrésia das coanas
Anel vascular
Traqueomalacia

E ctica

Interferéncia mecanica com a Sim. Positiva. Normal. . P
. Pode ser diagnéstica.

ventilag&o. (alterado se HTP)

Interferéncia mecanica com a Sim Positiva Normal.

ventilagdo.

(Pa0,>150 mmHg).

(alterado se HTP)

Pode ser diagnéstica.

Tabela 1. Causas respiratorias de cianose
SDR, sindrome de dificuldade respiratéria; TTRN, Taquipneia transitéria do RN; DMH, doenga de membrana hialina; V/Q, ventilagdo/perfusao, D-E, direita-esquerda

Asfixia

lentos, diminuido ou

adequada.

Patologia Fisiopatologia SDR Prova de hiperodxia ECG Rx torax
PATOLOGIA HEMATOLOGICA a.| afinidade hemoglobina.
Metahemoglobinemia (a) b.1 viscosidade sanguinea e | N&o ou polipneia. N&o se aplica Normal. Normal.
Congénita estase capilar. (Pa0, normal).
Adquirida
Policitemia (b)
Patologia neurolégica
Depresséo por farmacos Hipoventilagao alveolar. Movimentos respiratorios Positiva, com ventilagdo Normal, anormalmente ndo Normal.

variavel ou bradicardia.

Atelectasia ou

Hemorragia intracraneana ausente. Existem outros (PaO2 >150 mmHg pneumonia
Malformagdes intracraneana sinais de disfungéo secundarias.
Meningite/encefalite neurolégica.

Convulsdes

Outras

Hipotermia Cianose periférica. Variavel. Na&o se aplica Normal. Normal.
Hipoglicemia (PaO, normal).

Tabela 2. Causas ndo respiratorias e ndo cardiacas de cianose
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inferior do corpo (ambas as pernas ou ambas as pernas
e 0 brago esquerdo) é a mais frequente e associa-se a
hipertensao pulmonar isolada ou associada a cardiopatia
(coarctagdo ou estenose aortica, estenose mitral).

As causas cardiacas de cianose habitualmente
manifestam-se nos primeiros dias de vida,
frequentemente nas primeiras 4 horas. Habitualmente
existe uma obstrugdo direita (estenose pulmonar,
tetralogia de Fallot, atrésia pulmonar) ou patologia com
circulagdo paralela (transposigao das grandes artérias).

O diagnostico estabelece-se pela clinica, radiografia
e ecocardiograma. Nas cardiopatias congénitas a
cianose agrava-se com o choro, geralmente nao existem
sinais significativos de dificuldade respiratéria e ndo ha
resposta ao teste de hiperdxia. A associagdo de sopro
aumenta a probabilidade de se tratar de cardiopatia
ductus-dependente. Na radiografia de torax um pediculo
estreito com sinais de aumento da circulagéo pulmonar
sugere transposicdo das grandes artérias, enquanto
uma diminuicdo da vascularizacdo pulmonar, com
silhueta cardiaca pequena, € habitual nos obstaculos do
coracao direito.

3.1.1.1. Protocolo de actuagdo em RN com

cianose

1. Cuidados gerais.

a. Monitorizagéo continua da FC, FR, temperatura,

TA e saturagdo periférica de oxigénio.

b. Controlo da diurese e balango hidrico.

c. Glicemias seriadas.

2. Sedagado se necessario, de forma a diminuir o
consumo de oxigénio.

3. Assegurar dois acessos vasculares, um
dos quais, idealmente, central. Nao puncionar veias
femorais.

4. Perfusdo EV de soro glicosado com electrolitos,
com carga hidrica adequada.

5. De acordo com a clinica suspender ou manter
alimentagédo entérica, mas assegurar sempre aporte
calorico adequado.

6. Sempre que possivel manter alimentagéo
entérica, mesmo que minima, de forma a manter o
trofismo intestinal e a tranquilizar o RN. Se ocorrer
fadiga durante a mamada administrar o leite por sonda
nasogastrica.

7. Em RN muito hipoxicos e instaveis utilizar
oxigénio de forma a manter PaO2 >50 mmHg. Com a
situacdo estabilizada, ndo devem ser administradas
altas concentragdes de oxigénio, que estimulam o
encerramento do canal arterial. Aconselha-se utilizar
FiO, <40%.

8. Iniciar perfusdo de prostaglandinas E1 (PG E1)
EV, em via segura. A dose inicial é de 0,05 pg/kg/min,
verificando-se o seu efeito em 30 minutos, traduzido
por aumento da saturagdo periférica de oxigénio ou
melhoria da perfusdo periférica.. Posteriormente reduzir
dosagem até 0,01-0,03 pg/kg/min em ritmo adequado a
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manutenc¢ao do canal arterial patente. Simultaneamente
podem surgir os efeitos laterais das PG que s&o apneia,
diarreia, sialorreia, rash e hipertermia. Se ndo houver
efeito ap6s uma hora de perfusdo num RN com menos
de uma semana de vida, assumir que existe erro de
dosagem ou problema técnico com a administragao do
farmaco.

9. Iniciar perfuséo de prostaglandinas E1 (PG E1)
EV, em via segura. A dose inicial &€ de 0,05 pg/kg/min,
verificando-se o seu efeito em 30 minutos, traduzido
por aumento da saturagéo periférica de oxigénio ou
melhoria da perfusdo periférica.. Posteriormente reduzir
dosagem até 0,01-0,03 pg/kg/min em ritmo adequado a
manutenc¢do do canal arterial patente. Simultaneamente
podem surgir os efeitos laterais das PG que s&o apneia,
diarreia, sialorreia, rash e hipertermia. Se ndo houver
efeito apés uma hora de perfusdo num RN com menos
de uma semana de vida, assumir que existe erro de
dosagem ou problema técnico com a administragao do
farmaco.

10. Aapneiasecundariaainfusdode prostaglandinas
€ indicagéo para intubacdo e ndo para diminuir o ritmo
de PG E1.

11. Ventilagdo com insuflador auto-insuflavel e
ponderar ventilagdo assistida, quando se mantém
dificuldade na oxigenagéo.

12. Nao existe um algoritmo seguro e especifico
para decidir quais os doentes que devem ser intubados,
mas recomenda-se faze-lo em doentes com apneias
e nos que apresentam choque, acidose metabdlica,
taquipneia e ma perfusdo periférica, ndo controlavel
medicamente.

3.1.1.2. Comentarios

Adecisdodeiniciar PG E1 devera dependerdaclinica.
Se o RN se apresentar com cianose mas clinicamente
estavel, podera tolerar facilmente um transporte sem
que se inicie a sua perfusdo. Pelo contrario, num RN
cianosado, com alteragbes dos pulsos periféricos e mau
estado geral, o seu inicio devera ser imediato. Assim, o
limiar devera ser mais baixo nas situagdes clinicas mais
graves, e em situagdes de duvida, € preferivel iniciar a
perfusdo de PG E1.

3.1.2.1. Choque com insuficiéncia cardiaca

As cardiopatias com insuficiéncia cardiaca
que se apresentam na primeira semana de vida séo
habitualmente provocadas por obstrucdo esquerda
ou presenga de circulagdo paralela. Quando todo o
débito cardiaco sistémico é dependente da paténcia do
ductus arteriosus (ex., atrésia mitral ou aértica) o RN
apresenta-se precocemente (entre as 4 e as 24 horas
de vida) com congestdo pulmonar e sinais de choque.
Nestes RN a normal constricdo pés-natal do canal
arterial compromete a circulagédo coronaria (motivando
disfuncao ventricular) bem como o fluxo sanguineo da
porgao inferior do corpo, e aumento do fluxo sanguineo
pulmonar. Dai resulta insuficiéncia cardiaca esquerda
tipica, caracterizada por edema pulmonar, diminuigdo
da complacéncia pulmonar e ma perfusdo sistémica.
O progressivo comprometimento da fungdo cardiaca
motivado pelo encerramento do canal arterial culmina em
choque, com extremidades frias, hipotenséo, taquicardia
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e acidose metabdlica.

3.1.2.2. Choque sem insuficiéncia cardiaca
congestiva
Quando apenas a perfusao da porgao inferior
do corpo €& ductus-dependente (ex. interrupgdo do
arco aortico, estenose aodrtica ou coarctacdo da aorta
criticas), o fluxo coronario encontra-se preservado e o
encerramento do ductus n&o causa insuficiéncia cardiaca
congestiva. Assim, o RN torna-se sintomatico apds as 8
horas de vida, com acidose progressiva. Clinicamente
manifestam-se com quadro clinico semelhante a sépsis
ou doenga metabdlica, com hipotonia, recusa alimentar,
taquipneia, ma perfusdo periférica, pulsos débeis
e oligoanuria. Tardiamente pode ocorrer congestédo
pulmonar, secundaria a acidose metabolica com
comprometimento da fungéo ventricular.

Qualquer um dos seguintes:
Cardiomegalia (indice cardiotoracico >0,6)
A. Sugestivo de insuficiéncia cardiaca Taquicardia (>150 bpm)

Taquipneia (60 cpm)

Congestao pulmonar

Critérios A mais um dos seguintes:
Hepatomegalia (>3 cm)

Ritmo de galope (muito sugestivo)
Plétora pulmonar

B. Diagnéstico de insuficiéncia cardiaca

C. Insuficiéncia cardiaca grave Colapso vascular

Tabela 3. Critérios de diagnéstico de insuficiéncia cardiaca no RN

3.1.2.3. Protocolo de actuagdo em RN com
choque

1. Cuidados gerais.

a. Monitorizagao continua da FC, FR, temperatura,

TA e saturagéo periférica de oxigénio.

b. Controlo da diurese e balango hidrico.

c. Glicemias seriadas.
2. Sedacédo se necessario, de forma a diminuir o
consumo de oxigénio.
3. Assegurar dois acessos vasculares, um dos
quais, idealmente, central. Ndo puncionar veias
femorais.
4. Perfusdo EV de soro glicosado com electrolitos,
com restricdo hidrica (70 ml/kg/dia) nos casos em
que exista insuficiéncia cardiaca.
5. De acordo com a clinica suspender ou manter
alimentagéo entérica, mas assegurar sempre aporte
calérico adequado.
6. Sempre que possivel manter alimentagéo
entérica, mesmo que minima, de forma a manter o
trofismo intestinal e a tranquilizar o RN. Se ocorrer
fadiga durante a mamada administrar o leite por

sonda nasogastrica.

7. Tratar anemia, mantendo hematocrito superior a
40%.

8. Iniciar perfuséo de prostaglandinas E1 (PG E1)
em via segura. A dose inicial deve ser 0,05 pg/kg/min
e o seu efeito ocorre em 30 minutos. Posteriormente
reduzir dosagem até ,01-0,03 pg/kg/min. em ritmo
adequado a manutencao do canal arterial patente.
Simultaneamente podem surgir os efeitos laterais
das PG que sédo apneia, diarreia, rash e hipertermia.
Se ndo houver efeito apés uma hora de perfusdo num
RN com menos de uma semana de vida, assumir que
existe erro de dosagem ou problema técnico com a
administragao do farmaco. Se ocorrer apneia em RN
em ventilagdo espontanea, entubar e ventilar.

9. Manipular a contractiidade cardiaca pela
utilizagéo de inotropicos: Dopamina 5-10 pg/kg/min
podendo aumentar até 20 pg/kg/min. Se ocorrer
insuficiéncia renal administrar dose mais baixas de
2,5-5 ug/kg/min associada a Dobutamina 5-10 ug/kg/
min.

10. Corrigir acidose metabdlica com bicarbonato 1-
2 mmol/kg/dose, evitando a alcalinizagdo excessiva.
A sua administragao reserva-se aos casos em que se
excluiu acidose de causa respiratéria e em que a via
aérea esta convenientemente assegurada.

11. Corrigir  outras  alteragdes  metabdlicas
identificadas (hipocalcémia, hipomagnesémia)

Perante insuficiéncia cardiaca:

12. Em RN comsinais de franca congestao pulmonar
e grave dificuldade respiratoria podera estar indicada
a ventilagdo assistida com pressdo expiratéria final
positiva (PEEP). A ventilagdo devera ser controlada
de forma a nao ocorrer hiperventilagdo: a hipocapnia
motiva alcalose que por seu lado causa vasodilatagao
pulmonar com aumento do fluxo pulmonar. o fluxo
sanguineo pulmonar deve ser controlado por ajustes
na frequéncia e volume corrente da ventilagao
mecanica, mantendo saturacao periférica de oxigénio
de 85-90%, de forma a tentar igualar os fluxos
sistémico e pulmonar.

13. A saturagdo periféerica de oxigénio nestes
RN é habitualmente superior a 85%, nao sendo
necessaria o0 enriquecimento com oxigénio. Na
verdade, doentes em ventilacdo espontédnea ou
ventilados mecanicamente ndo devem receber altas
concentragdes de oxigénio, ja que este, para além
de estimular o encerramento do canal arterial, € um
potente vasodilatador pulmonar, motivando aumento
do fluxo pulmonar, com agravamento do edema
pulmonar e da insuficiéncia cardiaca.

14. Manipular pré-carga com diuréticos. A pressao
venosa central permite a sua avaliagdo fidedigna,
mas pode ndo ser possivel, pelo que habitualmente
esta € avaliada clinicamente pela presenga de
hepatomegalia. Utiliza-se a furosemida 1-2 mg/kg/
dose, EV.

15. Manipular a pos-carga, valorizada clinicamente
pelo tempo de reperfusdo capilar. Utiliza-se o
captopril O,1 mg/kg/dose, 8/8h, PO, dobutamina ou
nitroglicerina, EV.
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Critérios para utilizacéo de PG E,

Choque cardiovascular nos primeiros dias de vida

Cianose/hipoxia nos primeiros dias de vida, apds exclusdo de
causas néo cardiacas

A associagdo de outros sinais, como sopro, pulsos periféricos
débeis, gradiente tensional entre os membros, aumenta a
probabilidade de se tratar de cardiopatia congenita ductus-
dependente.

Tabela 4. Critérios para utilizagéo de PG E,

Cardiopatias graves sem resposta a perfusio de PG E,

DVPAT com obstrugao
TGA com septo interauricular intacto
Coarctagao da aorta pos-ductal

Rever sempre dosagem, paténcia do acesso vascular e outros
aspectos técnicos.

Tabela 5. Cardiopatias graves sem resposta a perfuséo de PG E,

Situagdes com indicagao para ventilagio assistida

Apneia secundaria a perfusdo com PG E,
Hipoxia grave
Choque cardiovascular

Congestao pulmonar grave com dificuldade respiratéria franca

Tabela 6. Situagdes com indicagdo para ventilagdo assistida

3.2. Cardiopatias nao ductus-depedentes

A maioria destas cardiopatias manifestam-se mais
tardiamente, e com algumas excep¢des, ndo constituem
emergéncias neonatais com necessidade de transporte
urgente.

3.2.1. Insuficiéncia cardiaca congestiva

O momento de apresentagdo das cardiopatias
congeénitas que se manifestam por insuficiéncia cardiaca
permite ponderar a sua orientacdo. Assim, quando a
sintomatologia surge apés a 22-42 semanas de vida, apos
a queda da resisténcia vascular pulmonar, associa-se
a cardiopatias com shunt esquerdo-direito significativo
(CIV grande, defeito do septo auriculo-ventricular
completo). Estes RN, geralmente, ndo necessitam
transporte emergente e podem ser observados de forma
programada.

As cardiopatias congénitas que se manifestam na
primeira semana de vida, sdo habitualmente ductus-
dependentes, e foram abordadas previamente. No
entanto, a drenagem venosa pulmonar anomala total com

38

Consensos em Neonatologia

obstrugao, constitui excepgédo, sendo uma verdadeira
emergéncia médica, exigindo um transporte imediato
para cirurgia emergente. Manifesta-se por choque com
insuficiéncia cardiaca grave, nos primeiros dias de vida,
mas a circulagdo ndo € ductus-dependente, pelo que
a perfusdo de prostaglandinas ndo esta indicada. O
restante protocolo de actuagéo devera ser semelhante
ao do RN com choque e insuficiéncia cardiaca.

1°-2° dia 12-22 semana >3-4 semanas

Obstrugdo esquerda Estenose aortica critica DSAVC ou
DSAVP

Fistula A-V Coarctagdo da aorta CIV grande
sistémicas
Regurgitagdes PDA no pré-termo PDA grande
valvulares graves
Taquidisritmias DVPAT
Miocardite Coronaria esquerda

anomala

Truncus arteriosus

Tabela 7. Causas de insuficiéncia cardiaca pela idade de
aparecimento. A-V: arteriovenosa; DVPAT: drenagem venosa pulmonar anémala; PDA,
persisténcia do ductus arteriosus; DSAVC/P: defeito do septo auriculo ventricular forma
completa/parcial; CIV, comunicag&o interventricular.

3.2.2. Cianose
As cardiopatias cianoticas n&o ductus-
dependentes tém uma apresentacdo mais tardia, pelo
que nao fazem parte do dmbito deste protocolo.
Todo o RN com cianose deve ser avaliado por
Cardiologia Pediatrica de forma imediata.

3.2. 3. Sopro

Cerca de 60% dos RN saudaveis apresentam
em algum momento um sopro ndo patolégico. Uma
pequena percentagem de RN assintomaticos vao ter um
sopro patologico. Estes incluem o canal arterial patente
(surge em 14% dos RN, 4-5 horas apds o nascimento
e pode permanecer por 1-2 dias), a estenose pulmonar
valvular ou periférica, a CIV pequena (surge em 4% dos
RN de termo, apos as 16 horas de vida). Podem também
surgir precocemente sopros de regurgitagdo mitral ou
tricuspide apos asfixia perinatal.

Um sopro isolado, num RN confortavel, com pulsos
periféricos amplos e simétricos, Tensio arterial nos
quatro membros sem gradientes, com saturagéo
periférica de oxigénio normal, ndo & critério para
transporte de emergéncia. Nestes casos, o RN devera
ser observado em consulta de Cardiologia Pediatrica
programada durante o primeiro més de vida.

3.3. Arritmias

No periodo neonatal as arritmias mais frequentes
incluem a taquicardia e a bradicardia sinusais, as
contracgdes auriculares prematuras, as taquicardias de
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RN COM SUSPEITA DE
CARDIOPATIA ESTRUTURAL

| |

Contactar Centro de
Cardiologia Pediatrica

RN confortavel, estavel Estado clinico critico
(sem hipoxémia ou ICC) (Hipoxémia, ICC, choque)
Consulta de Cardiologia Pediétrica Transporte Neonatal Urgente

e transporte programado

Monitorizagdo
Dois acessos vasculares seguros
Ponderar necessidade de ventilacdo

A 4 \ 4 A 4

Disritmia Choque cardiovascular Cianose (Hipoéxia grave)
Protocolo Perfusdo de PG E, Perfusdo de PG E;
Perfusao de Dopa/dobutamina Oxigenoterapia adequada, (Fi0; <40%)

Corrigir acidose

l

Se ICC

l

Diuréticos (Furosemida)
Restri¢@o hidrica
Manter hematocrito >40%

(se satpO2 <80%)

Figura 3 Algoritmo para a abordagem das cardiopatias com apresenta¢do neonatal.
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reentrada nodal com via acessoéria, o flutter auricular
e o boqueio auriculoventricular completo. Podem
estar associadas a cardiopatia estrutural (anomalia de
Ebstein, transposi¢do corrigida), a tumores cardiacos
(rabdomiomas) ou a coragbes estruturalmente normais.
A presencga de uma arritmia pode, também, ser devida
a causas nao cardiacas, que deverao ser excluidas e
tratadas quando existirem. Sado exemplos, a fibrilagao
e a taquicardia ventriculares, a paragem sinusal, e a
bradicardia extrema, habitualmente ritmos terminais
associados a doenga sistémica, hipoxia, acidose,
disturbios electroliticos ou toxicidade por farmacos.

Todos os RN com arritmia, sem causa extra-cardiaca
aparente, deverdo ser observados por Cardiologia
Pediatrica. O transporte devera ser urgente ou
programado de acordo com a repercussdo da arritmia,
devendo-se sempre tratar de imediato as que causem
instabilidade hemodinémica.

A avaliagdo da arritmia exige sempre realizacdo
de tira de ritmo e electrocardiograma (ECG) de 12
derivagbes durante a arritmia e em ritmo sinusal. No
RN com ECG normal observam-se complexos QRS
estreitos, regulares, com frequéncia de 100-150 bpm,
precedidos por onda P, positiva em Dl e aVF.

Consideraremos neste protocolo a actuagédo geral
perante bradiarritmias e taquiarritmias supraventriculares
ou ventriculares. A abordagem de outras alteragbes do
ritmo ndo estd no seu ambito, e devera ser orientada
de acordo com o Cardiologista Pediatrico do Centro de
referéncia.

3.3.1 Taquiarritmias

As taquiarritmias podem ser supraventriculares
ou ventriculares. As taquiarritmias supraventriculares
(TSV) séo frequentes, caracterizam-se por complexos
QRS estreitos, normais, enquanto as taquiarritmias
ventriculares s&oraras, caracterizando-se por complexos
QRS aberrantes, largos.

3.3.1.1. Taquicardia supraventricular

ATSV é a arritmia mais frequente no periodo neonatal
e a que mais frequentemente causa instabilidade
hemodinédmica. Pode ser classificada como automatica
ou de reentrada. A TSV automatica no periodo neonatal
manifesta-se com frequéncias cardiacas entre 170-210
bpm, habitualmente ndo se acompanha por faléncia
cardiaca e resolve nos primeiros meses de vida. ATSV
de reentrada é a mais habitual no RN, envolve uma
via andmala auriculoventricular, e em metade destes
doentes existira uma pré-excitagéo ventricular, com onda
delta no ECG. Podem estar associadas a cardiopatias
como transposigéo corrigida, anomalia de Ebstein ou
atrésia tricuspide.

No RN pode ser dificil distinguir a TSV da taquicardia
sinusal. Esta Ultima € uma resposta habitual a doenca,
pelo que existe uma histéria prévia consistente, a
frequéncia cardiaca é inferior a 200 bpm e a arritmia
reverte progressivamente com o tratamento da patologia
subjacente. No ECG os complexos QRS sao estreitos e
as ondas P sdo positivas em DI e aVF, mas, pode ser
dificil identifica-las se a frequéncia cardiaca for muito
alta.

A TSV apresenta-se com frequéncia cardiaca entre
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220 e 300 bpm, inicia-se e termina de forma repentina
e ndo existe variagdo na frequéncia cardiaca. No ECG
sdo evidentes complexos QRS estreitos e ondas P de
dificil identificagdo, podem ser negativas em DIl, DIl e
aVF.

Taquicardia sinusal Taquicar.dia
supraventricular
Frequéncia Cardiaca <200 bpm 220-300 bpm
Apresentagdo Inicio e termo progressivo Inicio e termo repentino
Doenga subjacente Sim Nao

Choque e ma perfusdo Sim, prévio a arritmia Sim, posterior & arritmia

QRS Estreito, normal Estreito, normal

Onda P Positiva em DI e aVF ou
nao identificavel

Negativa em DIl e aVF ou
nao identificavel

Tabela 8. Diferenciagéo entre taquicardia sinusal e supraventricular.

Aestabilidade cardiorespiratoria durante os episoédios
de TSV é afectada pela idade do RN, duragéo da TSV,
fungdo ventricular prévia e frequéncia ventricular. A
deterioragdo dafungao cardiaca ocorre pela necessidade
aumentada de oxigénio e limitagdo da perfusdo durante a
fase diastodlica curta, associada a frequéncias cardiacas
elevadas.

Protocolo de actuagao

1. Monitorizagéo continua.
2. Assegurar realizagdo de tira de ritmo e ECG de
12 derivagdes durante a crise e posteriormente, em
ritmo sinusal.
3. Tentar manobras vagais:
a. Desencadear o ‘diving reflex’
i. Envolver o RN numa toalha e mergulhar a
face em agua fria durante 5 segundos. Nao &
necessario obstruir a boca ou o nariz dado manter-
se em apneia.
ii. Alternativamente colocar um saco com gelo
sobre a face.
b. Massagem carotidea unilateral
c. Nao utilizar pressédo ocular (risco de leséo
ocular).
4. Se essas manobras nio forem eficazes, entdo
administrar:
a. Adenosina, bolus de 50 pg/kg EV, seguido por
bolus de soro fisiolégico rapido, preferencialmente
em via central. Se ndo houver resposta em 2 min,
aumentar para 100 pg/kg e posteriormente até 250
pg/kg. A dose maxima total ndo devera ser superior a
300 pg/kg. A adenosina tem uma acg¢ao muito rapida,
com uma semi-vida inferior a 10 segundos, pelo que
o seu efeito podera ser muito rapido e os efeitos
laterais tém curta duracdo. Pelo mesmo motivo,
se a droga for administrada numa veia periférica,
a concentragdo ao chegar ao coragdo podera ser
inadequada, pelo que se sera necessario administrar
dose maior. Recomenda-se a utilizagdo de uma
torneira de trés vias para a rapida administragéo do
farmaco e flushing imediato com soro fisiologico.
5. Se necessario efectuar choque sincronizado,



Transporte do recém-nascido com suspeita de cardiopatia congénita

ARRITMIA
SINTOMATICA

Considerar etiologia e tratar desequilibrios

Registo de tira de ritmo ¢ ECG de 12 derivagdes

Taquiarritmia

\ 4

Bradiarritmia

TV Bloqueio AV completo
Ponderar perfusdo
de isoprenalina
A 4
Choque? Transporte urgente
(implantagdo pacemaker)
Nao Sim

A 4 A 4

Amiodarona Choque nao-sincronizado
5 mg/kg em 30 min 0,5 J/kg
A4

A 4

Considerar
Choque sincronizado
Lidocaina

TSV
\ 4
Choque?
Nao Sim
y
Manobras Tentar manobras vagais (sem atraso)
vagais
Acesso vascular mais rapido
do que desfibrilador?
A4 ;
Sim .
Adenosina | Nao
50 pg/kg \ 4
Choque DC sincronizado
0,5 J/kg
Adenosina
100 pg/kg \ 4
Choque DC sincronizado
1J/kg
A 4 <
Adenosina
250 pg/kg A 4
Choque DC sincronizado
l 2 J/kg
Considerar
Cardioversdo Considerar
Outras drogas antiarritmicos
I

Choque nao-sincronizado
1J/kg

Choque nao-sincronizado
2 J/kg

antiarritmicos

Considerar

Figura 4 Algoritmo para a abordagem das arritmias neonatais.
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Contactar Centro de Cardiologia Pediatrica e
transporte apos estabiliza¢do do doente
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com 0,5 J/kg, 1 J/kg, 2 J/kg. Neste caso assegurar
condi¢gbes para analgesia e sedagdo, bem como,
rapida intubagao e reanimagao, se necessarias.

6. Outras drogas poderao ser utilizados, apos
contacto com Cardiologia Pediatrica, de acordo
com a situagéo clinica.

7. Considerar etiologia n&o-cardiaca e corrigir
alteragdes (febre, desequilibrios electroliticos como
hipocalcémia e hipomagnesémia)

3.3.1.1. Taquicardia ventricular

A taquicardia ventricular é relativamente rara, e esta
muitas vezes associada a hipdéxemia, choque, altera¢des
electroliticas, sindrome de QT longo ou tumores
cardiacos. Se mantida causa sempre instabilidade
hemodinamica e dever4 ser tratada de imediato.

O achado de pelo menos trés complexos QRS
rapidos, largos, sem onda P precedente estabelece
o diagnostico. Podem ser caracterizadas como
monomorficas ou polimoérficas, e em ndo sustentadas ou
sustentadas. ATV incessante é definida como a arritmia
qgue dura mais do que 10% do dia.

Protocolo de actuagao

1. Identificar e corrigir o factor desencadeante,
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nomeadamente desequilibrios hidroelectréliticos,
metabolicos e do equilibrio acido-base. Excluir a
administragdo prévia de drogas antiarritmicas com
efeitos proarritmicos.

2. Se compromisso hemodinamico efectuar choque
nao-sincronizado com 0,5 J/kg, 1 J/kg, 2 J/kg. Sedar
e analgesiar o doente previamente.

3. Alternativamente utilizar amiodarona 5 mg/kg em
perfusdo de 30 min ou lidocaina, bélus de 1-2 mg/kg,
seguida por perfusdo de 1-2 mg/kg/hora.

3.3.2. Bradiarritmias

Considera-se existir bradicardia quando a frequéncia
cardiaca do RN ¢ inferior a 60 bpm. No periodo neonatal
a bradicardia sinusal, € a alteragdo mais frequente,
estando associada a disturbios electroliticos, colapso
cardiovascular, hipotiroidismo ou les&o neurolégica.

O bloqueio completo AV é uma causa importante de
bradiarritmia, podendo estar associado a cardiopatia
congénita ou a patologia auto-imune materna, pelo que
estes RN deverao ser sempre observados por Cardiologia
Pediatrica. A frequéncia cardiaca habitual € de 50 bpm,
que geralmente é bem tolerada, podendo haver indicagéo
para implantagdo de pace-maker. Nas situagdes em
que exista compromisso hemodinamico a transferéncia
devera ser de caracter urgente, podendo ser utilizada a
perfusdo com isoprenalina 0,01 pg/kg/min.

Farmaco Dose

Comentarios

Adenosina

de 300 pgr/kg.

50-100 pg/kg em bolus EV réapido, idealmente em via | Semi-vida muito curta (<107).
central. Pode ser repetido em 2-4 min, até dose maxima | Pode causar efeitos laterais, de curta duragéo, como bloqueio

AV, paragem sinusal, bradicardia sinusal, hipotensao,
broncoconstrigéo, dispneia.

mg/kg/dia

Amiodarona Impregnacdo EV: 5 mg/kg, durante 30-60 min.|A infusdo EV pode causar bradicardia, rash e hipotensédo
manutengado EV: 7-15ug/kg/min. Passar a PO ao fim de | que reverte com bolus de fluidos e calcio. Reservada para
24-48h. arritmias graves e resistentes a outros farmacos, dada a
Dose inicial PO: 10-20 mg/kg/dia, 12/12h, 1-2 semanas; | elevada toxicidade.
dose manutengdo PO 5-10 mg/kg/dia 12/12h. A solugédo para perfusdo EV deve ser preparada todas as

24 horas.

Digoxina Dose inicial 20-30 pg/kg dividido 8/8 h em %, V4, Y4, PO. | Reduzir dose na insuficiéncia renal. Consultar posologia para
EV: % dose oral. RN pré-termo. Pequeno intervalo efeito toxico/terapéutico
Dose manutengdo 5-10 pg/kg/dia, 12/12h, PO

Dobutamina 5-20 ug/kg/min EV

Dopamina 2,5-20 pg/kg/min EV

Espironolactona 1-3 mg/kg/dia 12/12h Poupador de potassio

Flecainida 3-6 mg/kg/dia, 8/8h, PO

Furosemida 1-4 mg/kg/dia EV/PO

Isoprenalina 0,05-0,5 pg/kg/min EV Hipotensao, taquicardia, ectopia ventricular

Propranolol 0,5-1 mg/kg/dia, 6/6-12/12h, 1 até dose maxima 8-10 | Pode causar broncoconstri¢éo.

Hipotensdo marcada.
Hipoglicemia.

Dose inicial 0,05-0,1 pg/kg/min
Dose manutengéo 0,01-0,05 pg/kg/min EV

Prostaglandina E,

A dose de manutengdo deve ser estabelecida de acordo
com efeito terapéutico/efeitos laterais. Monitorizagdo
cardiorespiratéria e da temperatura. Necessidade de acesso
vascular seguro. Armazenar a 4°C. Diluir em soro fisiolégico

ou glicose 5%, para concentragdo <20 pg/ml.

Tabela 9. Farmacos utilizados em RN com cardiopatias congénitas
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