BM) Best Practice

Comunicacoes interatriais
(defeitos do septo atrial)
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Resumo

Comunicagbes interatriais (shunts entre as camaras atriais) costumam ser chamadas de defeitos do septo
atrial (DSAs), embora apenas os defeitos do tipo secundum e vestibulares sejam defeitos reais do septo
atrial.

Os outros shunts em nivel atrial que resultam em efeitos fisiolégicos similares sdo os defeitos do seio
venoso, defeitos do 6stio e defeitos do seio corondrio sem teto.

O fechamento corretivo é recomendado se Qp:Qs (proporgao entre fluxo sanguineo pulmonar e fluxo
sanguineo sistémico) for >1.5.

O defeito do tipo seio venoso com drenagem pulmonar anémala parcial e seio coronario sem teto
(especialmente se associado com uma veia cava superior esquerda persistente) deve ser corrigido
independente do volume do shunt.

A corregdo geralmente é realizada entre os 2 e 4 anos de idade, mas pode ser feita em pacientes mais
jovens se nao for bem tolerada hemodinamicamente.

O fechamento percutaneo com dispositivo € o tratamento de escolha para os defeitos do tipo secundum.

O fechamento cirtrgico é indicado para defeitos grandes, defeitos sem bordas que evitam o posicionamento
seguro de um cateter, ou se as lesbes associadas precisarem de cirurgia corretiva simultaneamente.

Pode-se desenvolver hipertensao pulmonar, que causa inversao do shunt (sindrome de Eisenmenger). Os
pacientes precisam de uma avaliacao pré-operatéria detalhada para confirmar se a resisténcia vascular
responde ao tratamento clinico. Caso a resisténcia vascular pulmonar permanega alta, o fechamento
corretivo pode nao ser tolerado.

Definicao
Uma comunicacao interatrial € um defeito cardiaco congénito que ocorre como resultado da separacao
incompleta entre o atrio esquerdo e o atrio direito.

Ha cinco tipos de comunicagao interatrial: secundum, ostium primum, seio venoso, seio coronario e
vestibular.

Apenas os defeitos do tipo secundum e vestibular estédo localizados no verdadeiro septo atrial e, portanto,
sdo DSAs. Defeitos do 6stio, defeitos do seio venoso e defeitos do seio coronario foram, historicamente,
classificados como DSAs devido ao shunt esquerda-direita que produzem; no entanto, sdo mais
precisamente descritos como comunicagdes interatriais, pois ndo estéo localizados no septo verdadeiro.[1]
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Epidemiologia

As comunicacdes interatriais ocorrem em 1 a 2 por 1000 nascidos vivos.[11] [12] Os defeitos do secundum
representam 80% das comunicagdes interatriais e tém uma predominancia de 2:1 entre mulheres e
homens.[13] [14] [15] Os outros tipos de comunicagdes interatriais ocorrem com bem menos frequéncia:
defeitos do ostium primum (15%), do seio venoso (5%) e do tipo seio coronario sem teto (1%).[13]

A prevaléncia dos defeitos do septo atrial (DSAs) vestibulares é desconhecida, embora uma revisao
retrospectiva tenha constatado que 3% das amostras de necrdpsia tinham DSAs do tipo vestibular; a maior
consciéncia da localizacdo dos DSAs do tipo vestibular proporcionara dados mais precisos no futuro.[7]

As comunicacdes interatriais também podem ocorrer em conjunto com outros defeitos cardiacos congénitos.

Etiologia

A maioria das comunicag6es interatriais ocorre esporadicamente sem uma histéria familiar de defeitos
cardiacos congénitos. Foram relatados tracos familiares, causados por mutacdes nos fatores de transcrigcao
NKX2.5 e TBX5, bem como na proteina estrutural MYH6.[16] [17] [18] Associagdes com sindromes
genéticas (por exemplo, trissomia do cromossomo 21, sindrome de Holt-Oram, sindrome de Noonan) estéo
bem documentadas. As meninas tém maior probabilidade que os meninos de desenvolverem comunicagdes
interatriais. O consumo materno de bebidas alcodlicas aumenta o risco de desenvolver uma série de
doencas cardiacas congénitas, inclusive comunicagdes interatriais.[19]

Fisiopatologia

O fluxo sanguineo interatrial & mantido ao longo da embriogénese cardiaca enquanto duas estruturas
septais diferentes se formam. O primeiro septo a se desenvolver é o septum primum. A morte celular
programada no aspecto anterossuperior do septum primum resulta em um ostium secundum. O septum
secundum entao se desenvolve a direita do septum primum como um desdobramento da parede do atrio,
formando o limbo da fossa oval.[20] O septum secundum cobre o ostium secundum, o que resulta em um
mecanismo de valva que permite apenas o shunt direita-esquerda. O septum primum forma o assoalho da
fossa oval. Uma anormalidade durante o desenvolvimento dessas estruturas pode resultar em comunicacao
interatrial.

Os defeitos do septo atrial (DSAs) do secundum se desenvolvem em decorréncia de um desequilibrio

entre o septum secundum e o ostium secundum. Os defeitos do ostium primum sao defeitos do coxim
endocardico que impedem a fusdo adequada com o septum primum. Os defeitos do seio venoso superior
foram atribuidos a persisténcia de pontes venovenosas sistémico-pulmonares fetais.[21] Estdo associados
com uma drenagem venosa pulmonar anémala das veias pulmonares superiores direitas. Os defeitos do tipo
seio venoso inferior podem se desenvolver entre a veia cava inferior e o atrio direito.

A direc¢éo do fluxo sanguineo através do defeito esta relacionada a complacéncia relativa entre os
ventriculos. Na primeira infancia o ventriculo direito € relativamente espesso e ndo complacente; portanto,
a extensao do shunt esquerda-direita € minima. Entretanto, a medida que a resisténcia vascular pulmonar
diminui, o ventriculo direito se torna mais complacente, aumentando o shunt esquerda-direita. Com a idade,
o shunt esquerda-direita € exacerbado pelo aumento da rigidez do ventriculo esquerdo associada a idade e
a hipertenséao sistémica.


https://bestpractice.bmj.com

O atrio direito, o ventriculo direito e as artérias pulmonares podem se dilatar devido a maior carga de
volume. As valvas tricuspide e pulmonar podem se tornar incompetentes devido a dilatagdo dos anéis
das valvas. Independentemente do aumento da carga de volume, as pressdes arteriais pulmonares séo,
em geral, apenas ligeiramente elevadas. No entanto, a sobrecarga de volume crdnica pode causar o

ingurgitamento das artérias, capilares e veias pulmonares. Alguns pacientes desenvolvem hipertrofia medial o
- . . . £t =
das artérias pulmonares e doencga vascular pulmonar obstrutiva. Os pacientes se tornam cianéticos caso o o

shunt seja revertido.

Classificacao

Classificacao de acordo com a localizacao

As comunicagdes interatriais sdo classificadas de acordo com sua localiza¢do e a embriogénese
proposta.[2] O verdadeiro septo atrial compreende a fossa oval e a borda muscular antero-inferior.

Portanto, apenas DSAs do tipo secundum e vestibular estdo localizadas no septo atrial verdadeiro. Defeitos
do primum, defeitos do seio venoso e defeitos do tipo seio coronario sem teto foram historicamente
classificados como DSAs devido ao shunt esquerda-direita que produzem. No entanto, eles sdo mais
precisamente descritos como comunicagdes interatriais.

» DSAs do tipo ostium secundum sdo encontrados na regiao da fossa oval.

* Os defeitos do tipo ostium primum s&o encontrados anteriormente a fossa oval e superiormente as
valvas atrioventriculares. Esses defeitos sdo um tipo de defeito do coxim endocardico (similar ao
defeito do septo atrioventricular completo) e estdo associados com uma fenda no folheto anterior
da valva atrioventricular esquerda. Morfologicamente, isso & melhor descrito como uma “zona
de aposicao” da valva atrioventricular esquerda do defeito do septo atrioventricular, e claramente
diferente de uma fenda verdadeira no folheto anterior da valva mitral.[3] [4]

» Geralmente os defeitos do seio venoso ocorrem superiormente e posteriormente a fossa oval, com um
limbo intacto separando o defeito da fossa. Eles estdo associados com uma conexao anémala das
veias pulmonares direitas, especialmente as veias pulmonares direitas superior e média. A veia cava
(superior ou inferior) pode se sobrepor ao defeito, embora o defeito possa dificultar a interpretacdo da
verdadeira associa¢do a um lado ou ao outro.[5] [6]

» Os defeitos do tipo seio coronario sem teto sdo encontrados proximamente ao orificio do seio
coronario e sao associados a uma veia cava superior esquerda persistente que drena para o atrio
esquerdo. Varias formas de defeitos do tipo sem teto foram descritas.

» Os defeitos do tipo vestibular sdo encontrados na borda muscular antero-inferior da fossa oval.[7]
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Subtipos de comunicagdes interatriais. A: defeito do seio venoso; B: defeito do ostium

secundum; C: defeito do ostium primum; D: defeito do tipo seio corondrio sem teto
Mayo Clinic Foundation

Classificacao por tamanho

A medida de tamanho clinicamente mais Util € a magnitude do shunt produzido pela comunicagao interatrial.
Ela € comumente descrita como a razdo do fluxo sanguineo pulmonar para sistémico (razao Qp:Qs). No
entanto, os sintomas, sinais clinicos e evidéncias de dilatagao cardiaca direita frequentemente orientam as
decisbes clinicas.

Caso clinico

Caso clinico #1

Uma menina de 6 anos de idade é trazida ao pediatra para uma consulta de rotina. Ela se sente bem e
nunca apresentou dor toracica, palpitacdes ou sincope. Ela participa ativamente de aulas de danga e
relatou conseguir acompanhar suas colegas. Nao ha histéria familiar de defeitos cardiacos congénitos.
Ela tem aparéncia saudavel, sem sofrimento aparente. Seu impulso ventricular esquerdo é normal e
h& uma sutil impulsao do ventriculo direito. H4 amplo desdobramento da segunda bulha cardiaca, sem
variagdo com a respiragdo. Ela tem um leve sopro sistélico de ejecdo de 1-2/6 auscultado melhor ao
longo da borda esternal superior esquerda. O restante do seu exame fisico esta normal.


https://bestpractice.bmj.com

Caso clinico #2

Uma mulher de 45 anos de idade busca tratamento para suas frequentes palpitacdes. A paciente passou
bem ao longo das suas 2 primeiras décadas de vida. Por volta dos 25 anos, ela observou que passou

a sentir uma ligeira dispneia com esforgo fisico. Ela recentemente esteve no pronto-socorro do hospital 8
por duas vezes apresentando taquiarritmias atriais. Sua impulsao ventricular esquerda esta normal. 5-

A impuls&o do ventriculo direito € 2+. Ela tem um sopro sistélico de ejecéo de 2/6 na borda esternal
superior esquerda. O sopro irradia para o seu dorso. O restante do seu exame fisico esta normal.

Outras apresentacoes

O quadro clinico depende da idade do paciente e da extensao do shunt esquerda-direita. As criancas
podem estar completamente assintomaticas. Ocasionalmente os pacientes com comunicag¢des
interatriais apresentam sintomas de insuficiéncia cardiaca e retardo do crescimento na primeira infancia,
particularmente os nascidos prematuramente. Esse quadro € mais comum se o paciente tiver uma fonte
adicional de fluxo sanguineo pulmonar, como persisténcia do canal arterial, ou em associagdo com uma
drenagem venosa pulmonar anémala parcial.

Os pacientes adultos com comunicagéo interatrial no tratada costumam apresentar insuficiéncia
cardiaca, arritmias atriais, insuficiéncia ventricular direita, embolizagdo paradoxal, abscesso cerebral ou
doenca vascular pulmonar obstrutiva. Os adultos geralmente nao desenvolvem insuficiéncia cardiaca
até a quinta década de vida. Os pacientes com defeitos do tipo seio venoso sdo mais propensos

a desenvolverem insuficiéncia cardiaca. A incidéncia de arritmias atriais aumenta com a idade,
especialmente entre a quinta e sétima décadas de vida.[8]

A doenga vascular pulmonar obstrutiva se desenvolve em 5% a 10% dos pacientes e € mais comum

em mulheres.[9] As manifestag¢des clinicas da hipertensdo pulmonar normalmente sao inespecificas,

e costumam incluir dispneia; a sincope € incomum. O exame fisico pode incluir uma segunda bulha
cardiaca alta com desdobramento e sopro de regurgitagcao tricuspide.[10] Alguns pacientes desenvolvem
um shunt direita-esquerda irreversivel (fisiologia de Eisenmenger). A maioria das mulheres com
comunicacgodes interatriais geralmente tolera bem a gestacgao, inclusive aquelas com um shunt esquerda-
direita consideravel. No entanto, as pacientes que tiverem desenvolvido doenga vascular pulmonar
obstrutiva ndo toleram bem a gestacao. A hipertensao arterial pulmonar idiopatica pode coexistir com
um defeito do septo atrial. A estenose da veia pulmonar deve ser descartada nos casos de hipertensao
pulmonar associada.
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Abordagem

A histdria clinica e a apresentagdo podem variar significativamente a depender da idade do paciente
e do tamanho do defeito. Os pacientes sdo geralmente assintomaticos e sdo avaliados quanto a uma
comunicagao interatrial devido a um sopro cardiaco, um eletrocardiograma (ECG) anormal ou uma
radiografia toracica solicitada por outras razées clinicas.

Historia
Dependendo do grau do shunt, a crianga pode apresentar dispneia, fadiga, retardo do crescimento
pbéndero-estatural ou infecgbes respiratorias inferiores recorrentes.

Ocasionalmente os lactentes podem apresentar sintomas de insuficiéncia cardiaca. Caso a comunicagao
interatrial ocorra junto com outros defeitos associados ao shunt esquerda-direita, como uma persisténcia
do canal arterial ou um defeito do septo ventricular, o defeito é frequentemente identificado mais
precocemente devido a uma incidéncia mais alta de insuficiéncia cardiaca.

Os adultos podem estar assintomaticos, mas com frequéncia desenvolvem sintomas apos a quarta
década de vida, inclusive palpitagdes ou tontura em decorréncia de arritmias atriais, fadiga, dispneia,
falta de ar ou intolerancia ao exercicio.[23] A gestacao pode precipitar arritmias atriais nas mulheres com
comunicacodes interatriais.

Exame fisico

Os achados fisicos de uma comunicagao interatrial estdo relacionados ao tamanho do shunt.

Os pacientes podem apresentar uma impulsao hiperdinamica do ventriculo direito a palpacao,
especialmente criangas mais velhas e adultos com um grande shunt esquerda-direita. A primeira bulha
cardiaca é geralmente normal, mas frequentemente a segunda bulha cardiaca é desdobrada e ndo

se torna Unica com a expiracao (desdobramento fixo). Os pacientes geralmente apresentam um sopro
sistélico de ejecao melhor auscultado na borda esternal superior esquerda e irradiando para o dorso.
Esse sopro é causado pelo volume excessivo de sangue atravessando a valva pulmonar (estenose
funcional da valva pulmonar). Com defeitos moderados ou maiores, um sopro mesodiastélico adicional
pode ser detectado ao longo da borda esternal inferior devido ao volume de sangue atravessando a valva
tricispide. Um sopro de insuficiéncia da valva atrioventricular esquerda é frequentemente auscultado nos
pacientes com defeitos do ostium primum.
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Quando se desenvolve hipertensao pulmonar, o volume do shunt esquerda-direita diminui e resulta na
perda do desdobramento fixo da segunda bulha cardiaca, hiperfonese do componente pulmonar da
segunda bulha cardiaca, diminuigdo do sopro sistélico e desaparecimento do sopro diastélico. Se o shunt
for revertido, o paciente apresentara cianose e podera desenvolver baqueteamento digital.

Exames iniciais

Ecocardiografia

» A ecocardiografia é a modalidade preferencial de imagem. Os defeitos do septo atrial do tipo
secundum podem, com frequéncia, ser diagnosticados pelo uso da ecocardiografia transtoracica,
especialmente nas criangas. A ecocardiografia transesofagica é utilizada para ajudar a avaliar
o tamanho do defeito, determinar a adequacao das margens teciduais para o fechamento por
dispositivo nos defeitos do ostium secundum, diagnosticar defeitos do tipo seio venoso e assegurar
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veias pulmonares conectadas de modo normal. A ecocardiografia transesofagica é frequentemente
necessaria nos pacientes mais idosos no caso de uma imagem transtoracica com mé qualidade. A
ecocardiografia bidimensional demonstra dilatagdo ventricular e atrial direita, bem como o defeito
em si, especialmente nos defeitos do tipo secundum.

Imagem de ecocardiografia apical de 4 camaras revelando dilatagdo do
ventriculo direito em um paciente com comunicago interatrial. L: lateral;
VE: ventriculo esquerdo; AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; S: superior

As comunicagdes interatriais sdo mais bem observadas em visualizagdes subcostais, visto que
o septo é ortogonal ao feixe da ultrassonografia. Os defeitos do tipo secundum resultam em
auséncia de eco da porgao central do septo atrial, e os defeitos do tipo primum resultam em
auséncia de eco da porgao inferior, em uma visualizagéo das quatro cdmaras a partir do apice.
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Imagem da ecocardiografia apical de 4 camaras de um defeito do ostium
primum (setas). AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; AD: atrio direito

Os defeitos do tipo seio venoso superiores sao definidos por uma comunicagao interatrial na
porcao pdstero-superior do atrio, com a veia cava superior as vezes se sobrepondo ao defeito. Os
defeitos do tipo seio corondrio tém uma comunicac¢ao no orificio do seio coronario.
» O exame com Doppler é usado para caracterizar o volume do shunt e para determinar o padrao

do fluxo através do defeito. O célculo n&o invasivo da razédo do fluxo sanguineo pulmonar para
sistémico, Qp:Qs, pode ser feito pela ecocardiografia com Doppler, mas ndo é mais rigorosamente
utilizado para as decisdes clinicas. A ecocardiografia com contraste pode ser usada para ajudar a
determinar a presencga de um shunt direita-esquerda (por exemplo, se o defeito do tipo seio venoso
ndo puder ser visualizado diretamente).

Radiografia toracica
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+ A radiografia toracica ndo é necessaria para diagnosticar as comunicagées interatriais. Ela pode
estar normal se houver apenas um pequeno shunt esquerda-direita. Com volumes maiores de
shunt, a area cardiaca pode estar aumentada e as tramas vasculares pulmonares podem estar
aumentadas. A radiografia toracica nao diferencia os diferentes tipos de comunicagéao interatrial.

eletrocardiograma (ECG)

» Nao é necessario um ECG para diagnosticar as comunicacoes interatriais. Ele pode
frequentemente estar normal nos casos de comunicagdes interatriais dos tipos ostium secundum,
seio coronario e seio venoso se o shunt for pequeno. No caso de um shunt moderado a grave,
podem ocorrer ondas P mais altas que 2.5 mm, sugerindo aumento do atrio direito, ou voltagens
de onda R na derivagdo V1 acima do limite superior do normal para a idade, sugerindo hipertrofia
ventricular direita. Uma incisura proxima ao apice da onda R nas derivagdes inferiores, conhecida
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como o padrao de crochetagem, também é encontrada nos pacientes com comunicagoes
interatriais.

+ Alguns achados eletrocardiograficos sdo especificos de defeitos particulares. Um defeito do ostium
primum frequentemente produz rotagéo do plano frontal no sentido anti-horario e desvio do eixo
para a esquerda indicando o substrato morfolégico de uma juncao atrioventricular comum. Os
defeitos do tipo seio venoso sao associados a um eixo da onda P inferior a 30°.[24]

Exames posteriores

Oximetria de pulso

» Nao diagnéstica, mas util para determinar a extensao da dessaturacao arterial sistémica por
conta de um shunt direita-esquerda. Pode ocorrer dessaturacdo nos pacientes idosos como
consequéncia da resisténcia vascular pulmonar elevada, ou nos pacientes com drenagem da veia
cava superior esquerda diretamente para o atrio esquerdo nos defeitos do seio coronario sem teto.
Tomografia computadorizada (TC)/ressonancia nuclear magnética (RNM) do térax

* A capacidade de visualizar estruturas simultaneamente nas 3 dimensoes torna a TC/RNM
valiosa para delinear cardiopatias congénitas complexas, particularmente em pacientes com
janelas acusticas limitadas.[10] Tanto a angiografia por RM quanto por TC ajudam a delinear
lesdes extracardiacas que ndo sdo mostradas ou sdo mostradas de maneira inadequadas na
ecocardiografia. Elas podem ser necessarias em pacientes com comunicagoes interatriais para
ajudar a definir a anatomia venosa pulmonar se todas as veias pulmonares ndo puderem ser
mostradas na ecocardiografia.[10]

» Dados hemodinamicos, a diregao do shunt intracardiaco e o grau do shunt podem ser calculados
com a RNM com contraste de fase. Além disso, sequelas fisioldgicas, inclusive dilatacdo da artéria
pulmonar e poda vascular pulmonar, podem ser identificadas.[10]

Cateterismo cardiaco

+ O cateterismo cardiaco ndo é necessario para o diagndstico. No entanto, € importante na
avaliacao da resisténcia vascular pulmonar em pacientes com suspeita de doenga vascular
pulmonar obstrutiva; & considerado o padrdo ouro para medir a hemodinamica em pacientes
com cardiopatia congénita e doenga vascular pulmonar avangada, especialmente para avaliar a
operabilidade.[10]

+ Caso os pacientes desenvolvam um shunt direita-esquerda, a reversibilidade do shunt com
vasodilatadores pulmonares deve ser avaliada para orientar a terapia. Caso o shunt direita-
esquerda seja reversivel com vasodilatadores pulmonares, a comunicagao interatrial pode ser
fechada por cirurgia. No entanto, caso o shunt direita-esquerda seja irreversivel, a cirurgia nao é
uma opgao.

* Quando disponivel, o 6xido nitrico por via inalatoria, isolado ou combinado com oxigénio, é
considerado o agente preferivel para o teste vasodilatador. E seguro e tem agéo curta e oferecer
melhor efeito vasodilatador pulmonar que os agentes sistémicos. No entanto, o éxido nitrico nem
sempre é economicamente acessivel e, assim, ndo esta prontamente disponivel em todos os
laboratérios de cateterismo cardiaco, particularmente em paises de renda baixa a média. Agentes
vasodilatadores alternativos incluem epoprostenol, adenosina, iloprosta, treprostinila, milrinona e
nitroglicerina.[10]
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Historia e exame fisico

Principais fatores diagnosticos
sopro sistolico de ejecao (comuns)

» Melhor auscultado na borda esternal superior esquerda. O sopro frequentemente irradia para o dorso.

» Produzido pelo volume excessivo de sangue atravessando a valva pulmonar (estenose funcional da
valva pulmonar).

» Reduzido em pacientes com fisiologia de Eisenmenger.

desdobramento fixo da segunda bulha cardiaca (comuns)

+ A segunda bulha cardiaca nédo se torna Unica com a expiragao.
» O desdobramento fixo desaparece em pacientes com fisiologia de Eisenmenger.

Outros fatores diagndsticos
presenca de fatores de risco (incomuns)

+ Entre os principais fatores de risco estio o sexo feminino e 0 consumo materno de bebidas alcodlicas.

sopro mesodiastélico (incomuns)

* Melhor auscultado ao longo da borda esternal inferior.

» Devido ao volume excessivo de sangue atravessando a valva trictspide. S6 pode ser auscultado caso
haja um grau moderado ou maior de shunt esquerda-direita.

+ Desaparece em pacientes com fisiologia de Eisenmenger.

insuficiéncia cardiaca congestiva (incomuns)

+ Quadro clinico raro que geralmente sé ocorre depois da quinta década de vida. Os sintomas incluem
fadiga, diminuigcao da tolerancia ao exercicio, dispneia ao esforgo, ortopneia, dispneia paroxistica
noturna e edema.

+ Raro em lactentes; o principal sintoma manifesto € a taquipneia.

deficit no crescimento (incomuns)

» Os lactentes com comunicacgdes interatriais podem apresentar deficit de crescimento.
+ A cardiopatia congénita deve sempre ser descartada nos bebés e criangas com deficit do
crescimento.
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sintomas de arritmias atriais (incomuns)

+ Os sintomas incluem palpitagdes rapidas, tontura ou dispneia.
» Pode ocorrer em pacientes adultos com comunicagao interatrial ndo diagnosticada. A incidéncia de
arritmias atriais aumenta com a idade, especialmente entre a quinta e sétima décadas de vida.[8]

cianose (incomuns)
» Ocorre em casos de inversao do shunt (sindrome de Eisenmenger).
baqueteamento digital (incomuns)

» Associado com uma variedade de cardiopatias congénitas cianoticas, incluindo a sindrome de
Eisenmenger.
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Fatores de risco

Fortes
sexo feminino

» Os defeitos do septo atrial do tipo ostium secundum tém uma predominancia de mulheres para
homens de 2:1.[14]

consumo materno de bebidas alcoodlicas

» O consumo de bebidas alcodlicas pela mée durante a gestagao foi associado a um aumento na
prevaléncia de cardiopatia congénita.[19] Os defeitos do coxim endocardico foram associados com
a exposicao pré-natal a bebidas alcodlicas, mas as associa¢gdes com comunicacdes interatriais em
geral sdo menos bem estabelecidas.[19] [22]

Fracos
histéria familiar positiva

» A maioria dos casos de comunicacao interatrial & esporadica. Entretanto, casos raros de
comunicacgodes interatriais familiares foram identificados, causados por mutagées nos fatores de
transcricdo NKX2.5 e TBX5 e na proteina estrutural MYH6.[16] [17] [18] As associagcbes com
sindromes genéticas (por exemplo, trissomia do cromossomo 21, sindrome de Holt-Oram, sindrome
de Noonan) estdo bem documentadas.
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Investigacoes

Primeiro exame a ser solicitado

Exame Resultado

ecocardiograma visualizacao do defeito;

» A modalidade de imagem preferencial. determinagdo do padrao
de fluxo e do volume do

shunt

Imagem da ecocardiografia apical de 4 camaras
de um defeito do ostium primum (setas). AE: atrio
esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; AD: atrio direito

Diagndstico

Imagem de ecocardiografia de eixo curto parasternal revelando
dilatacdo do ventriculo direito em um paciente com comunicagdo
interatrial. VE: ventriculo esquerdo, VD: ventriculo direito
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Exame Resultado

Imagem de ecocardiografia apical de 4 cadmaras revelando
dilatag&o do ventriculo direito em um paciente com
comunicag&o interatrial. L: lateral; VE: ventriculo esquerdo;
AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; S: superior

* A ecocardiografia transtoracica é geralmente Util na demonstragao
de um defeito em criancas. A ecocardiografia transesofagica é
frequentemente necessaria em pacientes mais velhos no caso
de uma imagem transtoracica com ma qualidade. A qualidade da
imagem pode ser pior em adultos.

« Util para identificar todos os tipos de comunicacdes interatriais, para
determinar o tamanho do defeito e a adequacéo da margem para
colocacéo de dispositivo em defeitos do ostium secundum e para
assegurar veias pulmonares conectadas de modo normal.

» A ecocardiografia bidimensional demonstra dilatagdo ventricular e
atrial direita, bem como o defeito em si, especialmente nos defeitos
do tipo secundum.

» As comunicagdes interatriais s&o mais bem observadas em
visualizagbes subcostais, visto que o septo é ortogonal ao feixe
da ultrassonografia. Os defeitos do tipo secundum resultam em
auséncia de eco da porgao central do septo atrial, e os defeitos do
tipo primum resultam em auséncia de eco da porgéo inferior, em uma
visualizagao das quatro camaras a partir do apice.

» Os defeitos do tipo seio venoso superiores sao definidos por uma
comunicacao interatrial na porgéao péstero-superior do atrio, com a
veia cava superior as vezes se sobrepondo ao defeito. Os defeitos
do tipo seio coronario tém uma comunicacao no orificio do seio
coronario.

» O exame com Doppler é usado para caracterizar o volume do shunt
e para determinar o padrao do fluxo através do defeito. O calculo
néo invasivo da razdo do fluxo sanguineo pulmonar para sistémico,
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Exame Resultado

Qp:Qs, pode ser feito por ecocardiografia com Doppler, mas nao é
mais utilizado rigorosamente para tomar decisées clinicas.

» Os meios de contraste ou um "estudo de bolhas" podem ajudar
a demonstrar um shunt direita-esquerda (por exemplo, se um
defeito do tipo seio venoso ndo puder ser visualizado diretamente),
especialmente com manobra de Valsalva.

eletrocardiograma (ECG) normal; ou ondas P altas,
ondas R grandes em V1,

» Nao é um teste diagnéstico, mas pode trazer pistas diagnésticas. -
Frequentemente normal caso o shunt seja pequeno. padrao <_:ie c[ocr}etag_em
* Ondas p >2.5 mm, sugerindo aumento do atrio direito, ou voltagens nas derivagoes inferiores
de onda R na derivagdo V1 acima do limite superior do normal para a
idade, sugerindo hipertrofia ventricular direita, podem estar presentes
em defeitos maiores. Uma incisura préxima ao apice da onda R nas
derivagdes inferiores, conhecida como o padrdo de crochetagem,
também é encontrada em pacientes com comunicagdes interatriais.
+ Os defeitos do tipo ostium primum frequentemente produzem rotacao
do plano frontal no sentido anti-horario e desvio do eixo para a
esquerda.
+ Os defeitos do tipo seio venoso sdo associados a um eixo da onda P

<30°.[24]
radiografia toracica normal ou aumento

» Nao diagnostica, mas pode trazer pistas diagndsticas. da area cardiaca com
aumento das marcas

» Pode estar normal se o shunt esquerda-direita for pequeno. Com
volumes maiores de shunt, a area cardiaca pode estar aumentada e pulmonares
as marcas vasculares pulmonares podem estar aumentadas.

» Nao diferencia os diferentes tipos de comunicagao interatrial.
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Outros exames a serem considerados

Exame Resultado

oximetria de pulso cianose, se houver um
shunt direita-esquerda

» Pode ajudar a definir a quantidade de shunt direita-esquerda e a
relevante

cianose resultante. Pode ocorrer dessaturacio arterial sistémica

em pacientes idosos como consequéncia da resisténcia vascular
pulmonar elevada, ou em pacientes com drenagem da veia cava
superior esquerda diretamente para o atrio esquerdo nos defeitos do
seio coronario sem teto.

tomografia computadorizada (TC)/ressonancia nuclear esclarecimentos sobre
magnética (RNM) do torax a anatomia venosa

» Podem ser necessarias para ajudar a definir a anatomia venosa pulmonar

pulmonar caso a ecocardiografia seja insuficiente. A capacidade

de visualizar estruturas simultaneamente nas 3 dimensoes torna a
TC/RNM valiosa para delinear cardiopatias congénitas complexas,
particularmente em pacientes com janelas acusticas limitadas.[10]
Tanto a angiografia por RM quanto por TC ajudam a delinear
lesOes extracardiacas que ndo sdao mostradas ou sdo mostradas

de maneira inadequadas na ecocardiografia. Elas podem ser
necessarias em pacientes com comunicagées interatriais para ajudar
a definir a anatomia venosa pulmonar se todas as veias pulmonares
nao puderem ser mostradas na ecocardiografia transtoracica ou
transesofagica.[10]

» Dados hemodinamicos, a dire¢cdo do shunt intracardiaco e o grau
do shunt podem ser calculados com a RNM com contraste de fase.
Além disso, sequelas fisiolégicas, inclusive dilatacao da artéria
pulmonar e poda vascular pulmonar, podem ser identificadas.[10]

cateterismo cardiaco deteccdo da resisténcia
vascular pulmonar;
reversibilidade do shunt
direita-esquerda

» Nao é necessario para o diagnéstico, mas € usado para detectar
resisténcia vascular pulmonar no subgrupo de pacientes com risco
de doenca vascular pulmonar obstrutiva; é considerado o padrao
ouro para medir a hemodinamica em pacientes com cardiopatia
congénita e doencga vascular pulmonar avancada, especialmente
para avaliar a operabilidade.[10]

» Caso os pacientes desenvolvam um shunt direita-esquerda, a
reversibilidade do shunt com vasodilatadores pulmonares deve
ser avaliada para orientar a terapia. Caso o shunt direita-esquerda
seja reversivel com vasodilatadores pulmonares, a comunicagao
interatrial pode ser fechada por cirurgia. No entanto, caso o shunt
direita-esquerda seja irreversivel, a cirurgia ndo é uma opgao.

» Quando disponivel, o 6xido nitrico por via inalatéria, isolado ou
combinado com oxigénio, é considerado o agente preferivel para
o teste vasodilatador. E seguro e tem agéo curta e oferecer melhor
efeito vasodilatador pulmonar que os agentes sistémicos. No
entanto, o 6xido nitrico nem sempre € economicamente acessivel e,
assim, ndo esta prontamente disponivel em todos os laboratérios de
cateterismo cardiaco, particularmente em paises de renda baixa a
média. Agentes vasodilatadores alternativos incluem epoprostenol,
adenosina, iloprosta, treprostinila, milrinona e nitroglicerina.[10]
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Diagnodsticos diferenciais

Condicao

Drenagem venosa
pulmonar anémala
parcial

Defeito do septo
ventricular

Persisténcia do canal
arterial

Estenose pulmonar

Sinais/sintomas de

diferenciacao

Sinais e sintomas similares
as comunicacgoes interatriais

Pequenos defeitos do
septo ventricular (DSVs)
s&0 associados a sopro
holossistélico e primeira e
segunda bulhas cardiacas
normais. Com volumes
maiores de shunt (razdo do
fluxo sanguineo pulmonar
para sistémico, Qp:Qs, >2),
um sopro mesodiastélico
de fluxo da valva mitral
pode ser auscultado em
associagdo com um sopro
holossistélico de frequéncia
média.

Associado a prematuridade.
Esta associado a pulsos
periféricos amplos devido
uma pressao de pulso
ampla. O impulso ventricular
esquerdo pode ser
proeminente. O sopro
associado a persisténcia

do canal arterial (PCA) é
frequentemente descrito
como um sopro continuo do
tipo "ruido de maquinaria”.
No entanto, em alguns
lactentes prematuros e
neonatos, 0 sopro s6 pode
ser auscultado na sistole.
Um sopro mesodiastolico de
fluxo pela valva mitral pode
ser auscultado.

Escuta-se um clique apos

a primeira bulha cardiaca,
melhor auscultado na borda
esternal superior esquerda.
A segunda bulha

cardiaca pode ser normal,
desdobrada ou Unica,
dependendo da gravidade
da estenose.

Exames de
diferenciacao

Septo atrial intacto com
estruturas cardiacas do lado
direito dilatadas: identificado
por ecocardiografia em
criangas e por RNM ou TC
em adultos.

DSV identificado por
ecocardiografia com
Doppler.

Persisténcia do canal
arterial (PCA) identificada
por ecocardiografia com
Doppler.

Estenose pulmonar
identificada por
ecocardiografia com
Doppler.
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Condicao Sinais/sintomas de Exames de

diferenciacao diferenciacao
Bloqueio de ramo direito » Pode produzir uma segunda ¢ O eletrocardiograma (ECG)
bulha cardiaca amplamente mostra blogueio de ramo
desdobrada, semelhante a direito.
auscultada em pacientes . A ecocardiografia ndo
com comunicagao interatrial. mostra evidéncia de
» Os sopros caracteristicos comunicacao interatrial.

estao ausentes.

Outros defeitos cardiacos » A comunicacao interatrial . Anatomia anormal

congénitos ocorre no contexto de identificada por
outras doengas cardiacas ecocardiografia com
congénitas, inclusive Doppler.

transposicao das grandes
artérias, atresia pulmonar e
anomalia de Ebstein.
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Abordagem

As comunicagdes interatriais pequenas podem fechar espontaneamente. Caso o fechamento corretivo
seja necessario, o fechamento por dispositivo em um laboratério de cateterismo ou o fechamento cirirgico
podem ser usados a depender do tipo de comunicagéo interatrial.[25] O reparo cirlrgico minimamente
invasivo pode ser realizado por meio de incisdes esternais e parasternais limitadas, toracotomias antero-
laterais ou minitoracotomias laterais.[26]

As comunicacoes interatriais devem ser tratadas por médicos experientes no tratamento de cardiopatias
congénitas.[23] [27]

IndicacOes para fechamento corretivo

Pacientes jovens com comunicagdes interatriais podem ser observados inicialmente, pois pequenos
defeitos podem se fechar ou reduzir e podem nao precisar de fechamento corretivo. Se a razao do

fluxo sanguineo vascular pulmonar para sistémico, Qp:Qs, for <1.5, o defeito é de pouca importancia
prognéstica e ndo requer fechamento. Se a razdo Qp:Qs for ou permanecer >1.5, ou se houver evidéncia
de aumento atrial direito, o defeito requer o fechamento para prevenir insuficiéncia cardiaca, arritmias
atriais e doenca vascular pulmonar obstrutiva.[28] Isso geralmente é realizado entre 2 e 4 anos de idade.
Pacientes que desenvolveram insuficiéncia cardiaca persistente necessitam de reparo antecipado.

Uma consideragao importante em pacientes com comunicagdes interatriais € a extensao da resisténcia
vascular pulmonar (RVP). O fechamento corretivo ndo é recomendado se a RVP for =5 unidades Wood
(WU). Em vez disso, a terapia vasodilatadora pulmonar deve ser iniciada na tentativa de se reduzir a
RVP.[23] [27] Se o tratamento com vasodilatator reduzir a RVP para <5 WU, o fechamento corretivo pode
ser considerado. Se o paciente ndo apresentar resposta clinica e a RVP continuar =5 WU, o fechamento
corretivo ndo deve ser realizado, em geral.[23] Observe que, em alguns pacientes com shunt esquerda-
direita e RVP =5 WU, o fechamento corretivo ou o fechamento parcial ainda podem ser considerados por
alguns médicos, a depender do caso, ponderando-se 0s riscos e beneficios.

A hipertensao pulmonar fixa com reversao do shunt como resultado da transposi¢cao pulmonar também é
chamada de sindrome de Eisenmenger e esta associada a varios graus de dessaturagédo. Os pacientes
com sindrome de Eisenmenger devem evitar a gravidez, a desidratacao e grandes altitudes. Eles
apresentam aumento do risco de tromboembolismo sistémico. Portanto, o marcapasso endocardico

é contraindicado, e deve-se ter cautela particular com inje¢des intravenosas para se evitar a embolia
gasosa.

E comum os pacientes com sindrome de Eisenmenger desenvolverem eritrocitose para compensar a
hipoxemia, o que pode causar hiperviscosidade. A hiperviscosidade pode produzir sintomas de cefaleia,
fadiga e, algumas vezes, altera¢des do estado mental. O tratamento da hiperviscosidade sintomatica
envolve flebotomia e infuséo intravenosa de soro fisioldgico. A flebotomia de rotina deve ser evitada.

A terapia com um vasodilatador pulmonar pode ser usada para melhorar a qualidade de vida. Os que
se mostraram benéficos incluem antagonistas do receptor de endotelina (por exemplo, bosentana), os
inibidores da fosfodiesterase-5 sildenafila ou tadalafila e, em estudos limitados, infusdes do prostanoide
epoprostenol.[29] Geralmente a terapia oral evita as complica¢des associadas com a administracao
intravenosa em pacientes com sindrome de Eisenmenger. Um procedimento de shunt sistémico-
pulmonar (shunt de Potts revertido) pode ser considerado como Ultimo recurso para pacientes com
hipertensao pulmonar que ja se submeteram a correcao cirlrgica da cardiopatia congénita e nao
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apresentam resposta a terapia medicamentosa em doses maximas. Isso pode melhorar a capacidade de
exercicios e tornar o tratamento clinico mais facil. O transplante de corag¢éo e pulm&o, ou o transplante
duplo de pulméao com reparo do defeito cardiaco, também pode ser considerado em alguns pacientes
com doenca grave.[10]

Opcoes de fechamento corretivo

O tratamento envolve fechamento percutaneo ou operacao (usando suturas diretas ou bandagem de
pericardio autélogo) para fechar o defeito. O fechamento por dispositivo € usado para tratar defeitos do
ostium secundum, mas geralmente ndo pode ser usado em outros tipos de comunicacdes interatriais
devido a proximidade entre os defeitos e as outras estruturas cardiacas. O fechamento cirurgico é
indicado para defeitos grandes, defeitos sem bordas que evitam o posicionamento seguro de um cateter,
ou se as lesdes associadas precisarem de cirurgia corretiva simultaneamente.

+ Defeito do septo atrial (DSA) do tipo ostium secundum ou vestibular: o fechamento por dispositivo
€ 0 método preferencial caso as margens sejam adequadas para prender um dispositivo.

Imagem de ecocardiografia transesofagica de um dispositivo de oclusdo de comunicagdo
interatrial (seta). AE: atrio esquerdo; AD: atrio direito; VCS: veia cava superior

Se as margens forem inadequadas ou se existirem grandes aneurismas no septo ou multiplas
fenestracdes no septo atrial, o fechamento cirdrgico é necessario.

+ Defeito do ostium primum: o fechamento cirdrgico com reparo da valva atrioventricular esquerda é
o procedimento mais comumente usado.

ojuaweles]
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+ Defeito do tipo seio coronario: a corregao cirargica pode ser realizada simplesmente fechando-
se o orificio do seio coronéario. No entanto, na presenca de veia cava superior esquerda, o
redirecionamento para o atrio direito é necessario para se evitar uma dessaturacao arterial
sistémica significativa.
+ Defeito do tipo seio venoso: as veias pulmonares direitas anémalas sao impedidas, pelo defeito,
de chegar ao atrio esquerdo. Também pode ser realizada uma cirurgia de Warden, pela qual a
veia cava superior € transeccionada e depois reconectada ao apéndice atrial direito enquanto
um enxerto é colocado no orificio da veia cava superior para direcionar o fluxo anémalo da veia
pulmonar direita através do defeito para o atrio esquerdo.
O defeito do tipo seio venoso com drenagem pulmonar anémala parcial e seio coronario sem teto
(especialmente se associado com uma veia cava superior esquerda persistente) deve ser corrigido
independente do volume do shunt.

A correcao cirdrgica pode ser realizada com estratégias minimamente invasivas por meio de
toracotomias ou mini-esternotomias, com resultados equivalentes quando comparadas com
procedimentos convencionais de esternotomia mediana.[26]

Antibiéticos profilaticos para prevenir endocardite sdo necessarios nos 6 primeiros meses apés

o fechamento cirlrgico ou por dispositivo.[23] [27] Os pacientes com cardiopatia cianética nao
reparada também precisardo de profilaxia para endocardite quando forem submetidos a determinadas
intervengoes.
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Visao geral do algoritmo de tratamento

Observe que as formulagbes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendacdes de tratamento sdo especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

Aguda ( Resumo)

resisténcia vascular pulmonar (RVP)
<5 unidades Wood (WU) e Qp:Qs <1.5

1a. observacao

RVP <5 WU e Qp:Qs =1.5, ou
evidéncias de aumento atrial direito

1a. fechamento corretivo

adjunta antibiéticos profilaticos

RVP =5 WU
: 1a. vasodilatador pulmonar

e = A RVPcaipara<b associado a fechamento corretivo
: WU apos a terapia

vasodilatadora pulmonar

(reversivel)

adjunta antibidticos profilaticos

foesees =  ARVP continua =5 associado a continuacgao do tratamento com
: WU apos a terapia vasodilatador pulmonar
vasodilatadora pulmonar
(irreversivel)

adjunta monitoramento e tratamento da
hiperviscosidade

adjunta shunt sistémico-pulmonar (shunt de Potts
revertido)

adjunta considere o transplante de coracao-
pulmao ou o transplante de pulmao duplo

ojuaweles]
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Algoritmo de tratamento

Observe que as formulagbes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendacdes de tratamento sdo especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

resisténcia vascular pulmonar (RVP)
<5 unidades Wood (WU) e Qp:Qs <1.5

1a. observacgao

» Os pacientes jovens com pequenas
comunicacg6es interatriais podem ser
observados, pois o defeito pode fechar ou
regredir. Se a razéo do fluxo sanguineo
pulmonar para sistémico, Qp:Qs, for <1.5, o
defeito sera de pouca importancia prognéstica e
nao exigira fechamento.

RVP <5 WU e Qp:Qs =1.5, ou
evidéncias de aumento atrial direito

1a. fechamento corretivo

» Se a razdo do fluxo sanguineo pulmonar

para sistémico, Qp:Qs, for 1.5 ou permanecer
assim, ou se houver evidéncia de dilatagao
atrial direita, o defeito exigira fechamento para
evitar insuficiéncia cardiaca, arritmias atriais e
doencga vascular pulmonar obstrutiva.[28] Isso
geralmente é realizado entre 2 e 4 anos de
idade. Pacientes que desenvolvem insuficiéncia
cardiaca persistente necessitam de um
fechamento antecipado.

» Defeito do septo atrial (DSA) do ostium
secundum ou vestibular: o fechamento por
dispositivo é o método preferencial caso as
margens sejam adequadas para prender um
dispositivo. Se as margens forem inadequadas
ou se existirem grandes aneurismas no septo
ou multiplas fenestragdes no septo atrial, o
fechamento cirdrgico é necessario.

» Defeito do ostium primum: o fechamento
cirrgico com reparo da valva atrioventricular
esquerda é o procedimento mais comumente
usado.

» Defeito do tipo seio coronario: o fechamento
cirargico pode ser realizado simplesmente ao se
fechar o orificio do seio coronério. E necessaria
uma corre¢ao mais complexa na presenca de
uma veia cava superior esquerda persistente.

» Defeito do tipo seio venoso: as veias
pulmonares direitas andbmalas sdo impedidas,
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adjunta

pelo defeito, de chegar ao atrio esquerdo.
Também pode ser realizada uma cirurgia

de Warden, pela qual a veia cava superior

é transeccionada e depois reconectada ao
apéndice atrial direito enquanto um enxerto é
colocado no orificio da veia cava superior para
direcionar o fluxo anémalo da veia pulmonar
direita através do defeito para o atrio esquerdo.

» O defeito do tipo seio venoso com drenagem
pulmonar anémala parcial e seio coronario sem
teto (especialmente se associado com uma veia
cava superior esquerda persistente) deve ser
corrigido independente do volume do shunt.

» A corregdo cirtrgica pode ser realizada com
estratégias minimamente invasivas por meio
de toracotomias ou mini-esternotomias, com
resultados equivalentes quando comparadas
com procedimentos convencionais de
esternotomia mediana.[26]

antibioticos profilaticos

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» amoxicilina: criangas: 50 mg/kg por via
oral uma hora antes do procedimento;
adultos: 2 g por via oral uma hora antes do
procedimento

ou

» clindamicina: criancas: 20 mg/kg por

via oral uma hora antes do procedimento;
adultos: 600 mg por via oral uma hora antes
do procedimento

» Necessarios nos 6 primeiros meses apds o
fechamento cirdrgico ou por dispositivo, para
prevenir endocardite.[23] [27]

» Os antibidticos sdo administrados antes de um
procedimento que puder causar bacteremia. As
diretrizes sobre quais procedimentos necessitam
de profilaxia variam de acordo com o pais, e
devem ser seguidas as diretrizes locais sobre
profilaxia da endocardite. Por exemplo, muitas
diretrizes ndo recomendam mais a profilaxia
para procedimentos dentarios, procedimentos
envolvendo os tratos gastrointestinais superior

e inferior, o trato geniturinério ou os tratos
respiratérios superior e inferior.

» A clindamicina é uma alternativa a penicilina
em pacientes com alergia a penicilina.

ojuaweles]
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RVP =5 WU
RVP 25 WU 1a. vasodilatador pulmonar

Opcoes primarias

» bosentana: peso corporal <40 kg: 62.5 mg
por via oral duas vezes ao dia; peso corporal
>40 kg: 62.5 a 125 mg por via oral duas
vezes ao dia

ou

» sildenafila: 20-80 mg por via oral trés vezes
ao dia; 10 mg por via intravenosa a cada 8
horas

ou

» tadalafila: 40 mg por via oral uma vez ao
dia

Opcoes secundarias

» epoprostenol: 2 nanogramas/kg/minuto por
via intravenosa inicialmente, aumentar em 2
nanogramas/kg/minuto a cada 15 minutos de
acordo com a resposta

» O fechamento corretivo nao é recomendado
se a RVP for 25 WU. Em vez disso, a terapia

vasodilatadora pulmonar deve ser iniciada na
tentativa de se reduzir a RVP.[23] [27]

» Os vasodilatadores pulmonares que se
mostraram benéficos incluem antagonistas

do receptor de endotelina (por exemplo,
bosentana), os inibidores de fosfodiesterase-5
sildenafila ou tadalafila e, em estudos limitados,
infusdes do prostanoide epoprostenol.[29]

B ®= A RVP caipara<5 associado a fechamento corretivo

: WU apos a terapia
vasodilatadora pulmonar
(reversivel)

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Se 0 tratamento com vasodilatator reduzir a
RVP para <5 WU, o fechamento corretivo pode
ser considerado (e o tratamento vasodilatador,
descontinuado).[23]

» Defeito do septo atrial (DSA) do ostium
secundum ou vestibular: o fechamento por
dispositivo é o método preferencial caso as
margens sejam adequadas para prender um
dispositivo. Se as margens forem inadequadas
ou se existirem grandes aneurismas no septo
ou multiplas fenestragdes no septo atrial, o
fechamento cirdrgico é necessario.
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adjunta

» Defeito do ostium primum: o fechamento
cirargico com reparo da valva atrioventricular
esquerda é o procedimento mais comumente
usado.

» Defeito do tipo seio coronario: o fechamento
cirargico pode ser realizado simplesmente ao se
fechar o orificio do seio coronario. E necessaria
uma corre¢cao mais complexa na presencga de
uma veia cava superior esquerda persistente.

» Defeito do tipo seio venoso: as veias
pulmonares direitas andmalas sdo impedidas,
pelo defeito, de chegar ao atrio esquerdo.
Também pode ser realizada uma cirurgia

de Warden, pela qual a veia cava superior

€ transeccionada e depois reconectada ao
apéndice atrial direito enquanto um enxerto é
colocado no orificio da veia cava superior para
direcionar o fluxo anémalo da veia pulmonar
direita através do defeito para o atrio esquerdo.

» O defeito do tipo seio venoso com drenagem
pulmonar anémala parcial e seio coronario sem
teto (especialmente se associado com uma veia
cava superior esquerda persistente) deve ser
corrigido independente do volume do shunt.

» A corregao cirtrgica pode ser realizada com
estratégias minimamente invasivas por meio
de toracotomias ou mini-esternotomias, com
resultados equivalentes quando comparadas
com procedimentos convencionais de
esternotomia mediana.[26]

antibioticos profilaticos

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» amoxicilina: criangas: 50 mg/kg por via
oral uma hora antes do procedimento;
adultos: 2 g por via oral uma hora antes do
procedimento

ou

» clindamicina: criangas: 20 mg/kg por

via oral uma hora antes do procedimento;
adultos: 600 mg por via oral uma hora antes
do procedimento

» Necessarios nos 6 primeiros meses
apos o fechamento cirlrgico, para prevenir
endocardite.[23] [27]
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= A RVPcontinua =5
WU apos a terapia
vasodilatadora pulmonar
(irreversivel)

associado a

adjunta

adjunta

» Os antibiéticos sdo administrados antes de um
procedimento que puder causar bacteremia. As
diretrizes sobre quais procedimentos necessitam
de profilaxia variam de acordo com o pais, e
devem ser seguidas as diretrizes locais sobre
profilaxia da endocardite. Por exemplo, muitas
diretrizes ndo recomendam mais a profilaxia
para procedimentos dentarios, procedimentos
envolvendo os tratos gastrointestinais superior

e inferior, o trato geniturinario ou os tratos
respiratérios superior € inferior.

» A clindamicina € uma alternativa a penicilina
em pacientes com alergia a penicilina.

continuacao do tratamento com
vasodilatador pulmonar

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» O fechamento corretivo geralmente nao é
recomendado se a RVP continuar 25 WU,
apesar de uma terapia vasodilatadora pulmonar
adequada. A terapia medicamentosa de suporte
com vasodilatadores pulmonares é a base do
tratamento, e deve ser mantida.

» Observe que, em alguns pacientes com shunt
esquerda-direita e RVP =5 WU, o fechamento
corretivo ainda pode ser considerado por alguns
médicos, dependendo do caso, ponderando-se
0s riscos e os beneficios.

monitoramento e tratamento da
hiperviscosidade

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Hipertensdo pulmonar fixa com reversao

do shunt como resultado da transposicao
pulmonar também é chamada de sindrome

de Eisenmenger e esta associada a varios
graus de dessaturagdo. E comum pacientes
com sindrome de Eisenmenger desenvolverem
eritrocitose para compensar a hipoxemia, o que
pode causar hiperviscosidade.

» A hiperviscosidade pode produzir sintomas
de cefaleia, fadiga e, algumas vezes, alteracoes
do estado mental. O tratamento de pacientes
sintométicos envolve flebotomia e infusao
intravenosa de soro fisiolégico.

» A flebotomia de rotina deve ser evitada.

shunt sistémico-pulmonar (shunt de Potts
revertido)
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Aguda

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Ultimo recurso para pacientes com
hipertensao arterial pulmonar que ja se
submeteram & correcéo cirdrgica da cardiopatia
congénita e ndo apresentam resposta a terapia
medicamentosa em doses maximas. Pode
melhorar a capacidade de exercicios e tornar o
tratamento clinico mais facil.[10]

adjunta considere o transplante de coracgao-
pulmao ou o transplante de pulmao duplo

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» O transplante de coragao-pulmao pode ser
considerado para alguns pacientes. Quando
possivel, também pode ser considerada a
correcao cirdrgica da comunicacao interatrial
juntamente com o transplante de pulmao
duplo.[10]

Discussoes com os pacientes

Os pacientes necessitam de profilaxia para endocardite nos primeiros 6 meses apds o fechamento por
dispositivo ou fechamento cirlirgico de uma comunicacao interatrial, e indefinidamente caso tenham
cardiopatia ciandtica ndo reparada. Os pacientes devem relatar imediatamente sintomas de febre, dor
toracica ou abdominal, vomitos, sincope ou fadiga. Geralmente ndo ha restricbes quanto a atividades
fisicas. Os pacientes com sindrome de Eisenmenger devem evitar a gravidez, a desidratacdo e grandes
altitudes.

ojuaweles]



https://bestpractice.bmj.com

Monitoramento

Monitoramento

O acompanhamento de rotina para os pacientes com pequenas comunicagoes interatriais que nao
exijam fechamento cirdrgico deve incluir a avaliagdo dos sintomas, especialmente arritmias e eventos
embdlicos paradoxais em adultos. As pressdes pulmonares, a funcédo do ventriculo direito e o shunt atrial
residual devem ser avaliados por ecocardiografia. Os pacientes que tiverem recebido fechamento por
dispositivo de um defeito do septo atrial do tipo ostium secundum devem ser avaliados quanto a sintomas
de arritmias atriais, dor toracica ou eventos embdlicos. A ecocardiografia € geralmente realizada apos 24
horas, 1 més, 3 meses e 1 ano. O monitoramento adicional é eletivo.[27] Deve-se prestar atencdo quanto
a localizagao do dispositivo, shunt residual, formagao de trombos e derrame pericardico.[27]
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Febre, dor toracica ou abdominal, vomitos e fadiga no pés-operatério podem indicar derrame pericardico
ou tamponamento cardiaco e devem ser investigados imediatamente. Dor toracica ou sincope ap6s

o fechamento por dispositivo pode ser causada por erosédo do dispositivo e deve ser investigada
imediatamente.


https://bestpractice.bmj.com

Complicacoes

Complicacoes Periodo de Probabilidad

ocorréncia

erosao do dispositivo curto prazo baixa

Apresenta-se como dor toracica ou sincope apos o fechamento por dispositivo.

tamponamento/derrame pericardico curto prazo baixa

Apresenta-se ap0s o reparo de uma comunicagao interatrial com febre, dor toracica ou abdominal,
vémitos e fadiga pds-operatérios.

embolizagédo paradoxal longo prazo Médias

Causada por embolia de um trombo venoso na circulagdo arterial sistémica através da comunicagao
interatrial. Requer a presenca de shunt direita-esquerda através da comunicagéo interatrial. Um shunt
direita-esquerda pode ocorrer de forma intermitente nos pacientes ao tossir ou durante a manobra

de Valsalva, ou pode estar presente ao repouso em pacientes com fisiologia de Eisenmenger. Essa
complicagéo é geralmente observada em adultos com comunicagao interatrial ndo diagnosticada. Pode se
apresentar como um acidente vascular cerebral (AVC) ou ataque isquémico transitério. Além disso, pode
haver émbolos periféricos.

insuficiéncia cardiaca congestiva variavel baixa

Geralmente, s6 ocorre depois da quinta década de vida. Em adultos, os sintomas incluem fadiga,
diminui¢ao da tolerancia ao exercicio, dispneia ao esforgo, ortopneia, dispneia paroxistica noturna e
edema.

Também pode ocorrer em lactentes com comunicagées interatriais; o principal sintoma manifesto nos
lactentes é a taquipneia.

endocardite infecciosa variavel baixa

Pode ocorrer como uma complicagao da cirurgia ou de um fechamento por dispositivo. Recomenda-se
a profilaxia antibiética nos primeiros 6 meses apds o reparo de uma comunicagao interatrial.[23] [27]

Os pacientes com cardiopatia cianética ndo reparada também precisardo de profilaxia para endocardite
quando forem submetidos a determinadas intervengoes.

Frequentemente se apresenta de forma inespecifica, e mais comumente envolve febre com possiveis
sinais fisicos de &mbolos periféricos: nddulos de Osler, manchas de Roth ou lesdes de Janeway. As vezes
pode ser observado um sopro cardiaco.

A ecocardiografia, a tomografia computadorizada (TC), a ressonancia nuclear magnética (RNM) e a
tomografia por emisséo de positrons (PET-CT) s&o Uteis para o diagnédstico.[34]

fibrilacao atrial variavel baixa

Os sintomas incluem palpitagbes rapidas, tontura ou dispneia. Ocorre nos grandes defeitos como
resultado de hipertrofia e dilatacao atrial. O tratamento das comunicagoes interatriais pode ajudar a
controlar as arritmias atriais; entretanto, a incidéncia de arritmias recorrentes € maior com o fechamento
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Complicacoes Periodo de Probabilidad

ocorréncia

tardio das comunicagdes interatriais. A gestagcao pode precipitar a fibrilagéo atrial devido ao aumento da
carga de volume. A incidéncia de arritmias atriais aumenta com a idade, especialmente entre a quinta e
sétima décadas de vida.[8] As arritmias atriais devem ser tratadas para restaurar e manter o ritmo sinusal,
se possivel.[35]

Prognostico

O prognéstico das comunicagdes interatriais sem doencga vascular pulmonar obstrutiva é excelente. A
mortalidade cirdrgica de um fechamento ndo complicado da comunicacao interatrial & inferior a 0.5%.[30]

O fechamento transcateter das comunicagdes interatriais mostrou resultados equivalentes, em comparacao
com a cirurgia, mas taxas mais alta de novas intervengdes em longo prazo.[31] Idade avangada no momento
do reparo da comunicagao interatrial esta associada a uma taxa mais alta de eventos adversos.[32] A
expectativa de vida nos pacientes com defeitos ndo complicados é equivalente a da populagdao normal.

A incidéncia de erosdo do dispositivo é <1% e, provavelmente, <1 em 1000.[33]

A reversado de um shunt com fisiologia de Eisenmenger inoperavel estd associada a um prognéstico
desfavoravel, assim como a hipertensao pulmonar persistente ou recorrente apds o reparo cirtrgico.[10]
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Diretrizes diagndsticas

2020 ESC guidelines for the management of adult congenital heart disease
(https://www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines)

Publicado por: European Society of Cardiology Ultima publicacéao: 2020

América do Norte

Pulmonary hypertension in congenital heart disease: a scientific statement
from the American Heart Association (https:/www.heart.org)

Publicado por: American Heart Association Ultima publicagéo: 2023

ACR Appropriateness Criteria® congenital or acquired heart disease
(https://www.acr.org/Clinical-Resources/Clinical-Tools-and-Reference/
Appropriateness-Criteria)

Publicado por: American College of Radiology Ultima publicacéao: 2023

Recommendations for the adult cardiac sonographer performing
echocardiography to screen for critical congenital heart disease in the
newborn (https:/www.asecho.org/guidelines-search)

Publicado por: American Society of Echocardiography Ultima publicacéo: 2021

2018 AHA/ACC guideline for the management of adults with congenital heart
disease (https:/professional.heart.org/en/guidelines-and-statements)

Publicado por: American Heart Association; American College of Ultima publicacdo: 2018
Cardiology

Guidelines for the echocardiographic assessment of atrial septal defect and
patent foramen ovale (https:/www.asecho.org/guidelines-search)

Publicado por: American Society of Echocardiography; Society for Ultima publicacdo: 2015
Cardiac Angiography and Interventions
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Diretrizes de tratamento

Reino Unido

Prophylaxis against infective endocarditis: antimicrobial prophylaxis against
infective endocarditis in adults and children undergoing interventional
procedures (https:/www.nice.org.uk/Guidance/cg64)

Publicado por: National Institute for Health and Care Excellence Ultima publicacédo: 2016

Endovascular closure of atrial septal defect (https:/www.nice.org.uk/
guidance/ipg96)

Publicado por: National Institute for Health and Care Excellence Ultima publicacéao: 2004

2023 ESC guidelines for the management of infective endocarditis (https://
www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines)

Publicado por: European Society of Cardiology Ultima publicacéao: 2023

ESC/ERS guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary
hypertension (https://www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-
Guidelines)

Publicado por: European Society of Cardiology; European Respiratory ~ Ultima publicacdo: 2022
Society

2020 ESC guidelines for the management of adult congenital heart disease
(https://www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines)

Publicado por: European Society of Cardiology Ultima publicacédo: 2020
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Ameérica do Norte

Pulmonary hypertension in congenital heart disease: a scientific statement
from the American Heart Association (https:/www.heart.org)

Publicado por: American Heart Association Ultima publicacéo: 2023

Advances in managing transition to adulthood for adolescents with
congenital heart disease (https://professional.heart.org/en/guidelines-and-
statements)

Publicado por: American Heart Association Ultima publicagéo: 2022

Guidelines for cardiovascular interventions in adults with congenital heart
disease (https:/ccs.ca/guidelines-and-position-statement-library)

Publicado por: Canadian Cardiovascular Society Ultima publicagéo: 2022

2018 AHA/ACC guideline for the management of adults with congenital heart
disease (https:/professional.heart.org/en/guidelines-and-statements)

Publicado por: American Heart Association; American College of Ultima publicacéao: 2018
Cardiology

Guideline on management and re-interventional therapy in patients with
congenital heart disease long-term after initial repair (https://www.j-circ.or.jp/
english/cj/jcs-guidelines)

Publicado por: Japanese Circulation Society Ultima publicacéao: 2022

Consensus on timing of intervention for common congenital heart diseases
(http:/indianpediatrics.net/feb2008/feb-117-126.htm)

Publicado por: Working Group on Management of Congenital Heart Ultima publicacéao: 2008
Diseases in India
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ESC guidelines for the management of adult congenital heart disease. Eur Heart J. 2021 Feb
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Imagens

Figura 1: Subtipos de comunicagées interatriais. A: defeito do seio venoso; B: defeito do ostium secundum;
C: defeito do ostium primum; D: defeito do tipo seio coronario sem teto
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Figura 2: Imagem de ecocardiografia apical de 4 camaras revelando dilatagdo do ventriculo direito em um
paciente com comunicacio interatrial. L: lateral; VE: ventriculo esquerdo; AD: atrio direito; VD: ventriculo
direito; S: superior
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Figura 3: Imagem da ecocardiografia apical de 4 camaras de um defeito do ostium primum (setas). AE: atrio
esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; AD: atrio direito
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Figura 4: Imagem de ecocardiografia de eixo curto parasternal revelando dilatacdo do ventriculo direito em
um paciente com comunicacao interatrial. VE: ventriculo esquerdo, VD: ventriculo direito
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Figura 5: Imagem de ecocardiografia transesofagica de um dispositivo de oclusdo de comunicagao interatrial
(seta). AE: atrio esquerdo; AD: atrio direito; VCS: veia cava superior
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Aviso legal

O BMJ Best Practice destina-se a profissionais da area médica licenciados. A BMJ Publishing Group Ltd
(BMJ) ndo defende nem apoia o uso de qualquer medicamento ou terapia contidos nesta publicacdo, nem
diagnostica pacientes. Como profissional da area médica, sdo de sua inteira responsabilidade a assisténcia
e o tratamento dos de seus pacientes, e vocé deve usar seu préprio julgamento clinico e sua experiéncia ao
utilizar este produto.

Este documento ndo tem a pretensao de cobrir todos os métodos diagndsticos, tratamentos,
acompanhamentos, medicamentos e contraindica¢des ou efeitos colaterais possiveis. Além disso, como
os padrdes e praticas na medicina mudam a medida que sao disponibilizados novos dados, vocé deve
consultar vérias fontes. Recomendamos que vocé verifique de maneira independente os diagndsticos,
tratamentos e acompanhamentos especificos para verificar se sdo a opgao adequada para seu paciente em
sua regido. Além disso, em relagcdao aos medicamentos que exijam prescricao médica, vocé deve consultar
a bula do produto, que acompanha cada medicamento, para verificar as condi¢gbées de uso e identificar
quaisquer alteracdes na posologia ou contraindicacdes, principalmente se 0 medicamento administrado for
novo, usado com pouca frequéncia ou tiver uma faixa terapéutica estrita. Vocé deve sempre verificar se os
medicamentos referenciados estao licenciados para o uso especificado e as doses especificadas na sua
regiao.

As informagdes incluidas no BMJ Best Practice sédo fornecidas "na maneira em que se encontram”, sem
nenhuma declaragao, condicdo ou garantia de serem precisas ou atualizadas. A BMJ, suas licenciadoras

ou licenciadas ndo assumem nenhuma responsabilidade por nenhum aspecto do tratamento administrado

a qualquer paciente com o auxilio dessas informagdes. Nos limites da lei, a BMJ e suas licenciadoras

e licenciadas ndo deverdo incorrer em qualquer responsabilizagéo, incluindo, mas nao limitada a,
responsabilizagdo por eventuais danos decorrentes do contetdo. Sdo excluidas todas as condicoes,
garantias e outros termos que possam estar implicitos por lei, incluindo, entre outros, garantias de qualidade
satisfatdria, adequacao a um fim especifico, uso de assisténcia e habilidade razoaveis e ndo violagéo de
direitos de propriedade.

Caso o BMJ Best Practice tenha sido traduzido a outro idioma diferente do inglés, a BMJ n&o garante

a precisao e a confiabilidade das tradugbes ou do contetdo fornecido por terceiros (incluindo, mas nao
limitado a, regulamentos locais, diretrizes clinicas, terminologia, nomes de medicamentos e dosagens
de medicamentos). A BMJ néo se responsabiliza por erros e omissdes decorrentes das traducdes e
adaptacoes ou de outras agbes. Quando o BMJ Best Practice apresenta nomes de medicamentos, usa
apenas a Denominagdo Comum Internacional (DCI) recomendada. E possivel que alguns formularios de
medicamentos possam referir-se a0 mesmo medicamento com nomes diferentes.

Observe que as formulagbes e doses recomendadas podem ser diferentes entre os bancos de dados de
medicamentos, nomes e marcas de medicamentos, formularios de medicamentos ou localidades. Deve-se
sempre consultar o formulario de medicamentos local para obter informagdes completas sobre a prescri¢ao.

As recomendagdes de tratamento presentes no BMJ Best Practice s&o especificas para cada grupo

de pacientes. Recomenda-se cautela ao selecionar o formulario de medicamento, pois algumas
recomendacoes de tratamento destinam-se apenas a adultos, e os links externos para formulérios
pediatricos ndo necessariamente recomendam 0 uso em criangas (e vice-versa). Sempre verifique se vocé
selecionou o formulario de medicamento correto para o seu paciente.

Quando sua versao do BMJ Best Practice néo estiver integrada a um formulario de medicamento local,
vocé deve consultar um banco de dados farmacéutico local para obter informagées completas sobre o
medicamento, incluindo as contraindicacdes, interacées medicamentosas e dosagens alternativas antes de
fazer a prescrigéo.

Interpretacdao dos numeros

Independentemente do idioma do contetido, os numerais séo exibidos de acordo com o padréao de
separador numérico do documento original em inglés. Por exemplo, os nimeros de 4 digitos ndo devem
incluir virgula ou ponto; os nimeros de 5 ou mais digitos devem incluir virgulas; e os nUmeros menores que
1 devem incluir pontos decimais. Consulte a Figura 1 abaixo para ver uma tabela explicativa.
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A BMJ né&o se responsabiliza pela interpretagao incorreta de nimeros que estejam em conformidade com o
padrao de separador numérico mencionado.

Esta abordagem est4 alinhada com a orientacao do Bureau Internacional de Pesos e Medidas.
Figura 1 — Padrao numérico do BMJ Best Practice

numerais de 5 digitos: 10,000

numerais de 4 digitos: 1000

numerais < 1: 0.25

Nosso site completo e os termos e condigdes de inscricdo podem ser encontrados aqui: Termos e
Condigbes do site.
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