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Abreviatura/Acrénimos

ACP ----—---- Area cardiogénica primaria
ACS--------- Area cardiogénica secundaria
AV ----meeeee- Auriculoventricular
AAV----meme- Almofadas auriculoventriculares
CEC -----—--- Circulacdo extracorporea

CIA --—------ Comunicacao interauricular
ClV --mmmeme Comunicagao interventricular
DSIA-------- Defeitos do septo interauricular
ETE--------- Ecocardiografia transesofégica
ETT---------- Ecocardiografia transtoracica
[A ----mmmmee- Interauricular

MCSIA ----- Malformacdes Congénitas do Septo Interauricular

SAl- ---mmm-e- Septo Interauricular

ECD-------- Exame complementar de diagndstico



TITULO: MALFORMAGCOES CARDIACAS - DEFEITOS DO SEPTO INTERAURICULAR

Resumo/Abstract

As Malformagbes Congénitas do Septo Interauricular apresentam uma incidéncia de
aproximadamente 6,4/10.000 nascimento em todo o mundo, sendo uma causa importante
de morbilidade que raramente dao sintomas na infancia, mas com um agravamento
sintomatolégico marcado na idade adulta. A sua prevaléncia é de aproximadamente
3,89/1000 nas criancas e 0,88/1000 nos adultos, podendo estes valores estarem
subestimados dado existéncia de casos assintomaticos, muitas vezes, ndo diagnosticadas.

Muitas destas malformacdes resolvem-se naturalmente nos primeiros anos de vida, alguns
artigos apontam 4 anos. No entanto, existem formas de maior gravidade que necessitam de
intervencd@o terapéutica. Para tal, referem-se 4 principais tipos de defeitos do septo
interauricular: comunicagdo interauricular do tipo persisténcia de ostium primum;
comunicagdo interauricular do tipo persisténcia de ostium secundum; comunicag&o
interauricular tipo sinus venosus e comunicacdo interauricular tipo sinus coronarium. O
foramen oval patente, é considerado uma variante do normal, esta presente em cerca de 1/3
da populagdo normal, mas em alguns casos podem ser sintomaticos. Nestes casos, uma
abordagem adequada e atempada podera ter um impacto positivo na resolucdo da patologia
e/ou na melhoria das diversas comorbilidades associadas, melhorando assim as condi¢des
de vida de um numero significativo de pessoas em todo o0 mundo. O estudo ecocardiografico
é fundamental para o diagnostico dos defeitos do septo interauricular, fornecem informacdes
sobre as suas caracteristicas, que sao indispensaveis para decisdo terapéutica e, ainda
contribuem para orientacdo terapéutica e seguimento pds intervencdo. Quanto ao
tratamento, de uma forma geral, prefere-se encerramento percutaneo para defeitos tipo
ostium secundum e foramen oval patente sintomatico, e para restantes defeitos é preferivel
uma abordagem cirlrgica, uma vez que as suas margens, geralmente ndo cumprem
critérios para uma abordagem percutéanea. As abordagens cirurgica e percutanea nas idades
mais jovem estdo associadas a menor comorbilidades e pedem ser curativas, enquanto o

tratamento médico conservador é baseada na anticoagulacao e visa controlo ritmico.



Abstract

Congenital Malformations of the Interauricular Septum have an incidence of approximately
6.4 / 10,000 births worldwide, being an important cause of morbidity that rarely give
symptoms in childhood, but with a marked worsening of symptoms in adulthood. Its
prevalence is approximately 3.89 / 1000 in children and 0.88 / 1000 in adults, and these
values may be underestimated due to the existence of asymptomatic cases, often

undiagnosed.

Many of these malformations resolve themselves naturally in the first years of life, some
articles point to 4 years. However, there are more serious forms that require therapeutic
intervention. To this end, there are 4 main types of defects of the interauricular septum:
interauricular communication of the ostium primum persistence type; ostium secundum
interauricular communication; interauricular communication type sinus venosus and
interauricular communication type sinus coronarium. Patent oval foramen, considered a
variant of normal, is present in about 1/3 of the normal population, but in some cases they
may be symptomatic. In these cases, an appropriate and timely approach may have a
positive impact on the resolution of the pathology and / or on the improvement of the various
associated comorbidities, thus improving the living conditions of a significant number of
people worldwide. The echocardiographic study is essential for the diagnosis of defects in
the interauricular septum, providing information about its characteristics, which are
indispensable for therapeutic decision and, still contribute to therapeutic guidance and post-
intervention follow-up. Regarding treatment, in general, percutaneous closure is preferred for
symptomatic ostium secundum and foramen oval defects, and for other defects a surgical
approach is preferable, since its margins generally do not meet criteria for a percutaneous
approach. Surgical and percutaneous approaches at a younger age are associated with less
comorbidities and can be curative, while conservative medical treatment is based on

anticoagulation and aims at rhythmic control.

KEYWORD
CONGENITAL; MALFORMATION; SEPTUM; CARDIAC; ATRIAL.



I. INTRODUCAO

As malformac8es congénitas do septo interauricular, s&o um grupo de anomalias congénitas
que se caracterizam pela persisténcia inapropriada de uma comunicacdo entre a auricula
esquerda e a auricula direita do corac¢do. E uma das cardiopatias congénitas mais comuns,
correspondendo a cerca de 5% a 10% de todas as malformacfes cardiacas, com maior
predominancia no sexo feminino em relacdo ao masculino (2:1). Esta malformacdo mostra
uma grande variabilidade de apresentacdo dependendo da dimensdo do defeito e sua
repercussdo hemodindmica, mas a abordagem terapéutica depende de diferentes tipos de
mecanismos de falha no desenvolvimento embrionario, que variam desde: comunicacao
interauricular do tipo persisténcia de ostium primum; comunicacao interauricular ao nivel da
fossa oval;, comunicacdo interauricular do tipo persisténcia de ostium secundum;
comunicagdo interauricular tipo sinus venosus e comunicacgdo interauricular tipo sinus
coronarium. As opcOes terapéuticas variam da cirurgia, enceramento percutaneo que, em

Mmuitos casos sao curativas a tratamento medico conservador.

ll. MATERIAIS E METODOS

No presente trabalho procedeu-se a revisdo da literatura médica sobre a embriologia
humana, abrangendo periodo de 2012 a 2016, que correspondem as referencias
bibliogréficas [3], [11], [15], [16] e [19]. Foram ainda analisadas diversos artigos cientificos
em lingua portuguesa e inglesa, de revistas reconhecidas cientificamente, pesquisadas sob
temas, “defeito de septo interauricular”; “ patologias associadas a malformacdes congénitas
do septo interauricular’ e, foram selecionadas abrangendo periodo de 2008 a 2016 com
base nos critérios de, elevada citacdo, ser recente, elevado numero de publicacdes e com
impacto no abordagem do tema.

Realizaram pesquisa na base de dados PUBMED, ao website de cardiologia CHUC-HC

(http://www.cardiologiahg.net) com finalidade de encontrar estudos e artigos de revisao.

Foram utilizados seguintes palavras-chaves: CONGENITAL; MALFORMATION; SEPTUM;
CARDIAC; ATRIAL.
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lll. DESENVOLVIMENTO DO CORAGCAO E VASOS

7

O sistema cardiovascular € o primeiro grande sistema a entrar em funcionamento no
embrido humano. O coracdo e o sistema vascular primitivo originam-se a partir da
mesoderme do disco embrionério tridérmico (endoderme, mesoderme e ectoderme), durante
a metade da terceira semana de desenvolvimento embrionario. Inicia-se pela formagéo da
area cardiogénica priméaria (ACP), com a migracdo das células progenitoras cardiacas do
epiblasto para mesoderme e, no final da terceira semana surge a &rea cardiogénica
secundaria (ACS) que, também se diferencia do mesoderme.

As células e vasos sanguineos também se diferenciam a partir da mesoderme por dois
mecanismos distintos: 1° a vasculogénese, em que as células sdo induzidas a formar
hemangeoblastos centrais e periféricos. Os hemangeoblastos centrais, vao diferenciar-se
em células-tronco hematopoiéticas que, sdo células precursoras sanguineas, enquanto 0s
hemangeoblastos periféricos se diferenciam em angeoblastos, os precursores dos vasos
sanguineos; 2°- a angiogénese, por meio de qual os vasos desenvolvem a partir de outros
vasos ja existentes, formadas pela vasculogénese e, adiciona vasculatura a esses vasos e
ramifica-os.

Os grandes vasos, incluindo a aorta dorsal e as veias cardinais, sao formados por
vasculogénese e o restante do sistema vascular diferencia-se por angeogénese. Todo o
sistema é padronizado por sinais indicadores que envolvem o fator de crescimento
endotelial vascular (VEGF), a maturacdo e modelacdo da vasculatura séo reguladas por
outros fatores de crescimento, incluindo o fator de crescimento derivado de plaquetas
(PDGF) e fator de crescimento de transformacéo B (TGF- B), até que o padrdo adulto seja
estabelecido.

Depois da formagéo da ACS, as células progenitoras sdo induzidas a formar mioblastos e
ilhotas sanguineas. As ilhotas sanguineas se unem e formam um par de corddes endoteliais
em forma de ferradura, circundada pelos mioblastos, denominada regido cardiogénica ou
corddes angeoblastos. Ainda durante a terceira semana os mioblastos diferenciam-se em
miocérdio primitivo e os cordbes angeoblastos canalizam-se e formam dois tubos
endocardicos, onde se distinguem duas camadas, o endocéardio e o miocardio.

Com o dobramento lateral do embrido por volta de vigésimo segundo dia de
desenvolvimento, os dois tubos endocéardicos que formam a regido cardiogénica se fundem
na linha média, formando um tubo cardiaco Unico. O tubo cardiaco em desenvolvimento,
inicialmente formado por apenas duas camadas, o endocérdio e o miocéardio, essa Ultima se

espessa e passa a secretar uma camada de matriz extracelular, rica em &cido hialurdnico,



denominado de geleia cardiaca (importante na formacdo almofadas endocardicas) que,
separa miocardio do endocardio. Alem disso o pericardio é derivado de células mesoteliais
que se originam da superficie externa do seio venoso e regido de trato de saida.

Nesta fase, no tubo cardiaco pode se considerar quatro camadas: 1- o endocéardio, que
forma o revestimento endotelial interno; 2- as almofadas endocérdicas, que separa o
endocardio do miocérdio (falsa camada); 3- o miocéardio, que constitui a parede muscular; 4-
0 epicardio ou pericardio visceral. Alem das quatro camadas, o tubo cardiaco apresenta
quatro dilatagbes o bulbo cardiaco, o ventriculo primitivo, a auricula primitiva e o seio

Venoso respetivamente.

R

—— Truncus arteriosis

(} Bulbus cordis

/

N
4 A\
{ —W— Ventricle
{
4

Y
Atrium
- \\ -
= Sinus venosus
y 4
Figura 1 [19]

O tubo cardiaco, continua a alongar conforme as células da ACS sdo adicionadas a
extremidade cranial e comega a curvar por volta do vigésimo terceiro dia, e completa a

dobra por volta do vigésimo oitavo dia.
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A formacéo do septo no coragdo primitivo comecga em torno da metade da quarta semana de
desenvolvimento e esta essencialmente concluida no final da sétima semana. Inicia-se com
a formacéo do septo AV, que divide o canal auriculoventricular em dois, esquerdo e direito.
A auricula primitiva € separada na auricula direita e esquerda pala formacao, subsequente

modificacdo e fusdo de dois septos, 0 septum primum e septum secundum.

No ventriculo primitivo a formagdo do septo inicia no final da quarta semana de
desenvolvimento com o surgimento de uma crista muscular no pavimento do ventriculo,
junto ao apex. Essa crista, cresce por proliferacéo ativa de mioblastos no septo em direcéo a
almofadas endocérdicos AV, formando a por¢do muscular do septo IV, interrompido pelo
foramen IV, que permite a comunicacdo entre os dois ventriculos. A formacao de septo IV
fica concluido no final da sétima semana de desenvolvimento, com a formagéo da porcao

membranoso do septo.

V. DESENVOLVIMENTO DO SEPTO INTERAURICULAR

Almofadas auriculoventricular (AAV)

Os almofadas auriculoventriculares (AAV), diferenciam-se a partir de almofadas
endocérdicos, massas de tecidos mesenquimais, que se depositam entre o endocardio e o
miocérdio no inicio da quarta semana de desenvolvimento como o resultado de sintese,

proliferacdo de matriz extracelular e proliferagcéo celular.

No final da quarta semana, duas massas de almofadas endocardicos atrioventriculares,
aparecem no bordo anterior e posterior do anel auriculoventricular. A medida que essas
massas de tecido séo invadidas por células mesenquimais, os almofadas endocéardicas AV
anterior e posterior, se aproximam e fundem, dividindo o canal AV em canais AV direito e
esquerdo. Além disso, estes almofadas participam na formagéo da porcao inferior do septo
interauricular, da por¢do membranosa do septo interventricular e na formacdo de vélvulas
auriculoventriculares. Dado a importante contribuicdo no desenvolvimento de coracéo,
anomalias na formagéo de almofadas endocardicos podem causar malformagfes cardiacas
importantes, incluindo defeitos do septo interauricular (CIA), defeito de septo interventricular

(CIV), bem como defeitos envolvendo os grandes vasos [15].
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Septo intermédio

7

O septo intermédio € um septo que se desenvolve entre as auriculas e os ventriculos e
permitem separar as auriculas dos ventriculo e ainda dividem o canal auriculoventricular
primitivo em dois, o canal auriculoventricular direito, onde se formara a valvula tricispide e o
canal auriculoventricular esquerdo, onde se formard a vélvula mitral. Permitindo a
comunicagdo da AD com VD e AE com VE respetivamente.

Esse septo, inicia a sua formacéo no final da quarta semana de desenvolvimento, quando as

duas almofadas mesenquimais se fundem, formando o septo intermédio [15].

Septum primum

O Septum primum, € a membrana que estende do teto da auricula primitiva a proximidades
de almofadas AV ou septo intermédio, separado destes por ostium primum. Este septo,
separa de forma incompleta a auricula primitiva numa metade direita e outra esquerda.

A primeira manifestacdo da formag&o do septo interauricular € o septum primum, surge com
0 aparecimento de uma saliéncia em crescente a partir do teto da cavidade auricular Unica.
Essa saliéncia constitui a primeira por¢do do septo priméario que, ao crescer, progride no
sentido das almofadas AV, contribuindo significativamente para a separacdo das duas
auriculas. Por ser o primeiro septo a aparecer chama-se septum primum e o orificio
delimitado entre ele e o septo intermedio é denominado de ostium primum, por ser
igualmente, a primeira abertura identificavel, que permite a continuidade do fluxo sanguineo

da parte direita do coragéo para esquerda, fundamental na vida intra-uterina [17].

Ostium secundum

7

O ostium secundum, é um orificio que surge na posicdo alta do septo primério, pela
confluéncia de pequenas solugbes de continuidade resultantes da perda de espessura do
septum primum nessa zona, originando uma nova passagem interauricular, por volta de
gquadragésimo segundo dia do desenvolvimento [17].

O ostium secundum passa a assegurar a passagem de sangue da parte direita para
esquerda do coracdo, indispensavel para a vida intra-uterina, apdés o encerramento de

ostium primum, que decorre por volta de quadragésimo oitavo dia de desenvolvimento [17].
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Septum secundum

O Septum secundum, assim denominado por se tratar do segundo septo a desenvolver na
auricula. Trata-se de uma membrana mais espessa que septo primario, localizada a direita e
muito proximo do septo primario. E um septo incompleto, apresentando um orificio chamado
foramen oval no seu plano mais caudal em relacdo ao ostium secundum do septum primum.
Inicia a sua formacédo, com aparecimento de duas saliéncias em forma de crescente a direita
de septum primum em duas extremidades. Por crescimento rapido, as extremidades do
crescente se fundem, delimitando um orificio chamado de foramen oval. O foramen oval
esta situado no plano mais caudal em relag@o ao ostium secundum.

Desse modo, compreende-se que os dois orificios ndo se coincidem, o septum secundum
serve de valvula para o ostium secundum, enquanto o forame oval tem como valvula o

septum primum [17].

O septum primum e septum secundum, sdo como paginas de um livro, ndo sdo colados,
sendo possivel a passagem entre ambos, da auricula direita através do foramen oval,
empurrando o septum primum, passa-se em trajeto sinuoso até auricula esquerda.

Assim, fica evidente que existe uma passagem entre as duas auriculas em todos os
momentos da vida intra-uterina, pois, a CIA, a par com canal arterial é responsavel pela
passagem de 90% do sangue, da parte direita para esquerda do coragdo, o que €
indispenséavel para um desenvolvimento normal. A comunicacdo sO devera cessar apds o
nascimento. Porem é de salientar que, o restante desenvolvimento do SIA ocorre até aos 4
anos de idade [17].

Septum secundum
Septum primum

Ostium secundum
Septum primum

y ‘\ : = Septum secundum

|
‘ / 1’\—“— Foramen ovale
\zg.Lz (
Endocardial cushion

Figura 3 [19]
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V. MALFORMAGCOES DO SEPTO INTERAURICULAR

As malformacgfes significativas do septo interauricular decorrem, do anormal
desenvolvimento das formacdes septais acima descritas. Existe uma série imensa de
defeitos: desde a auséncia de qualquer formacao septal (auricula comum) até mindsculos

orificios presentes em qualquer parte do septo.

Quando se trata da auricula comum, faltam todos os componentes septais, com
possibilidade de ampla mistura de sangue venoso e arterial. Sendo normais as outras partes

do coracdo, esta entidade toma o nome de cor triloculare biventriculare.

Pelo mecanismo embriogénico comprometido, pode se distinguir ainda 4 principais tipos de
comunicagles interauricular: 1- Comunicag&o interauricular do tipo ostium primum; 2 -
Comunicacao interauricular do tipo ostium secundum; 3-Comunicagdo interauricular tipo
sinus venosus; 4- Comunicagdo Interauricular do tipo sinus coronarium. [7],[8],[13]. Pode

se considerar, 5- Foramen oval patente [8].

Comunicagdao interauricular do tipo ostium primum

O ostium primum é um orificio entre o bordo livre do septum primum e o septo intermédio,
que permite a continuidade do fluxo sanguineo da parte direita para esquerda do coracéo,
mas encerra normalmente por volta de quadragésimo oitavo dia de desenvolvimento, pela
fusé@o de septo primario com o septo intermédio [17]. Trata-se de segundo tipo de CIA mais

comum, correspondendo aproximadamente 15 a 20% [8].

Neste tipo de comunicacgéo, existe uma passagem abaixo do bordo livre do septum primum.
Esta passagem persiste quando o septum primum ndo funde com almofadas
auriculoventriculares. E como o septum secundum s6 cresce onde existe implementacéo de
septum primum, este também ndo se funde com os almofadas endocardicas

auriculoventriculares, deixando assim uma comunicagdo entre as duas auriculas [17].

A passagem entre as camaras persiste proximo do pavimento das auriculas,
verdadeiramente representativa da passagem denominada tipo ostium primum. Tal defeito
decorre mais frequentemente da anormalidade das almofadas AV, que ndo oferecem

condi¢des para se fundir com os septos auriculares. Por este motivo, esta comunicagdo é
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associada a outras anomalias decorrentes de defeitos das almofadas (fissura do folheto

septal da valva mitral; defeito completo do septo auriculoventricular).

Comunicacéo interauricular do tipo ostium secundum

Chamamos de comunicacdo interauricular do tipo ostium secundum, as CIA que se
localizam a nivel da fossa oval, é o tipo mais frequente, correspondendo aproximadamente
cerca de 75% das CIA [8], pode ser causado por excesso de morte celular ou pela
reabsorcao inapropriada do septum primum ou por desenvolvimento anormal do septum

secundum [15].

Comunicagdao interauricular do tipo sinus venosus

As CIA do tipo sinus venosus, sao localizadas proximo a entrada das veias cavas superior e
inferior, mas sdo mais frequentes a nivel da veia cava superior, sdo pouco frequentes,

correspondendo aproximadamente 5 a 10 % de CIA [8].

Comunicagdao Interauricular do tipo sinus coronarium

As CIA do tipo sinus coronarium, sao raras e localizam-se entre a AE e seio coronario [8].

Foramen oval patente

Foramen oval patente, referido muitas vezes como o tipo mais frequente de comunicagéo
interauricular e definido como um ou mais orificios situados dentro do limbo da fossa oval. E
considerado uma variante do normal, uma vez que, esse defeito s6 tem significado clinico se
o0 septum primum for anormal, e apresentar perfuracdes ectopicas que coincidem com o
foramen oval, uma vez que o septum primum funciona como uma valvula de foramen oval.

Nesse caso o defeito é atribuido ao septum primum. [17]

O foramen oval habitualmente encerra-se apds 0 nascimento, podendo persistir até a idade
adulta em 20-30% dos casos. A persisténcia do foramen ovale pode estar relacionada com
eventos isquémicos cerebrais, como o acidente isquémico transitério (AIT) ou o acidente

vascular cerebral (AVC). Ocorrendo por embolizagcdo de trombos formados nas veias dos

14



membros inferiores e pélvis que migram para o coracgdo direito e, através do canal (FOP),

para as cavidades cardiacas esquerdas e posteriormente para o cérebro. [20]

VI. PATOGENESE

A maioria de defeitos do septo interauricular € esporadica, sem causa identificavel. No
entanto, fatores genéticos e ambientais podem influenciar no desenvolvimento das

malformacdes do septo IA.

As formas hereditarias, principalmente de manifestacdes autossémicos dominantes, foram
associadas a mutagbes nos genes do fator de transcricdo cardiaca, tais como: NKX2-5;
GATA4; TBX5; MYH6 localizados no cromossoma 14q12,12. As Pessoas com histéria
familiar de cardiopatia congénita tém maior risco de desenvolver malformacdes de septo
interauricular especialmente quando tem um irméo portador de defeito do septo A [2],[5],[6]
[18].

Os defeitos tipo ostium secundum sao frequentemente encontrados em sindromes como:
Holt-Oram, Ellis van Creveld, Noonan , Down, Budd-Chiari e Jarcho-Levine, para citar
apenas alguns. Na sindrome de Holt Oram (mutacdo NKX2-5), um defeito do septo IA é

observado em 66% dos casos. [5].

Alguns estudos apontam que a exposicdo a varias substéncias tem sido associada a
defeitos do septo interauricular (DSIA), incluindo: a sindrome alcodlica fetal; consumo
materno de cigarro no primeiro trimestre e alguns antidepressivos. Outros fatores de risco

maternos incluem diabetes, diabetes gestacional e idade materna avangada (= 35 anos) [5].

Relacao entre os defeitos tipo ostium primum e sindrome de Down

Nos pacientes com sindrome de Down (trissomia 21), os defeitos tipo ostium secundum e
ostium primum sao as lesdes mais frequentes, representando 42% e 39% das principais

cardiopatias congénitas, respetivamente. [5]
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VII. FISIOPATOLOGIA

Na maioria dos pacientes, um defeito do septo IA resulta em desvio de esquerdo para
direita. A magnitude do fluxo sanguineo através de uma CIA é determinada pelo tamanho do
defeito e pelas pressdes auricular relativas, que se relacionam com as complacéncias dos

ventriculos esquerdo e direito. [5]

O achado hemodindmico mais frequente no defeito do septo IA do tipo ostium secundum
incluem: o desvio da esquerda para a direita principalmente durante a sistole ventricular

tardia e diastole precoce, aumentando durante a contracéo e expanséo auricular [5].

A maioria dos defeitos menores que 10 mm de didmetro esta associada a um desvio
bastante pequeno e a um aumento minimo ou inexistente das estruturas cardiacas direitas.
Em defeitos maiores, a taxa de fluxo pulmonar-sistémico pode exceder 1,5 e desencadear
uma cascata de alteracbes no miocardio e na vasculatura pulmonar. Essas alteracdes
resultam em diminuicdo do preenchimento diastolico do ventriculo esquerdo, aumento da

taxa de fluxo pulmonar através do desvio e diminuigdo do débito sistémico [5].

A disfuncgéo sistélica do VE pode se desenvolver tardiamente em pacientes com um grande
defeito do septo IA. Uma derivacdo de longa data compromete as funcdes da AD, dilatagéo
do VD, hipertrofia e fibrose das células do miocardio e leséo celular que se manifesta como

aumento das concentragdes séricas de troponina cardiaca [5].

Aumento leve da pressdo da artéria pulmonar € comum em pacientes jovens com um
grande defeito do septo IA, mas alguns pacientes, principalmente do sexo feminino,

desenvolvem doencga vascular pulmonar ao longo do tempo [5].

VIII. CLINICA

A manifestacao clinica nos pacientes com defeito do septo IA dependem da idade, tamanho
de shunt e a direcdo do fluxo sanguineo. Geralmente sdo assintomaticos durante a infancia,
embora existam relatos ocasionais de insuficiéncia cardiaca congestiva e pneumonia

recorrente nos primeiros anos de vida. A crianca com defeito do septo IA podem sentir
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fadiga facilmente, dispneia, intolerdncia ao exercicio e, tendem a ser fisicamente
hipodesenvolvidas e propensas a infecdo respiratéria [17], mas hipertensdo pulmonar é rara
em criangcas com comunicacéo IA isolada.

Nos adultos, as arritmias auriculares, a hipertenséo arterial pulmonar, o desenvolvimento de
obstrucdo vascular pulmonar e insuficiéncia cardiaca sdo comuns ao contrario do que
sucede na idade pediatrica. Geralmente as arritmias auriculares complicam o curso clinico
desses pacientes. Os idosos com CIA podem apresentar fibrilacdo auricular acompanhando
da insuficiéncia cardiaca [17].

Aparecimentos de sintomas também s&o condicionados pelo tamanho da CIA. Uma CIA
pequena, de diametro inferior a 5 mm podem nao ter significancia e consequéncias clinicas,
e um defeito entre 5 a 10 mm pode levar a sintomas na quarta ou quinta década de vida,
enquanto, defeitos maiores 10 mm geralmente apresentam sintomas na terceira década de
vida [8].

Um shunt direita-esquerda pode manifestar-se com cianose e hipocratismo digital enquanto,
num shunt esquerda-direita a hipertensdo arterial pulmonar, o desenvolvimento de

obstrucao vascular pulmonar podem fazer parte das manifestacdes [17].

Em geral as manifestac¢des clinicas sé@o raras na primeira década de vida e nenhum sintoma
subtil, intoler&ncia ao exercicio fisico ou palpitacdes € comum. A frequéncia da intolerancia
ao exercicio aumenta insidiosamente com a idade. Na idade adulta, a maioria dos pacientes
com defeito ndo reparado, podem apresentar sintomas, incluindo fadiga, intolerdncia ao
exercicio, palpitacdes, sincope, dispneia, manifestacées de tromboembolismo e cianose [5].

As arritmias mais comuns séo, flutter e fibrilagdo auricular, cujas incidéncias aumentam com

a idade. As arritmias graves ndo sdo comuns em criancas com defeitos do septo IA.

Tabela 1: Estudo liderado por Berger analisando frequéncia de arritmias em 211 pacientes

Flutter Auricular 0,47% (1) 15% 16% [5]

adultos com defeito de septo IA

Fibrilhacdo Auricular 19%

* Incidéncia de arritmias aumenta com a idade
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Além das taquiarritmias, que sdo manifestacbes muito comum nos defeitos do septo IA,
podem ocorrer bloqueio AV nos pacientes com defeito de septo IA de causa genética (por
exemplo mutacdo de NKX2-5) [5].

O edema periférico surge nos estigios mais avancados da doenca, a idade média de
diagnéstico da hipertensdo pulmonar grave associado a defeito de septo IA é de 51 anos,

enquanto a endocardite infeciosa é muito rara nesses pacientes. [5]

IX. DIAGNOSTICO

Exame fisico

O exame fisico constitui um elemento indispensavel na pratica clinica, oferecendo ao
médico informac¢des muito Uteis para o diagndstico. No estudo de um doente com CIA, a
inspecédo, palpacdo e auscultagdo podem fornecer informacdes sugestivas, que permitem
orientar os exames complementares de diagnostico (ECD) mas, devendo ter em conta a
faixa etaria do doente, atendendo que as manifestagfes clinicas dependem da idade dos
doentes. A maioria dos pacientes joven com CIA isolada ndo apresenta cianose e pode ter
poucos ou nenhum sintoma. A regido precordial pode apresentar-se hiperdinamico a

palpacéao [5].

A intensidade do componente pulmonar do segundo som cardiaco (P2) corresponde a
pressdo da artéria pulmonar, um aumento da intensidade do segundo som cardiaco no foco
pulmonar pode ser sugestivo de hipertensdo pulmonar. Nesse caso, um sopro de ejecdo
sistolica é geralmente audivel sobre a area pulmonar (bordo esternal superior esquerda) [5].
Um ruido diastélico sobre o foco tricispide corresponde ao aumento do fluxo através da
valvula tricispide. Um sopro holossistélico sobre o apex indicativo de regurgitacdo mitral
deve levantar suspeita de um defeito do septo IA ou prolapso da valvula mitral. Os Sinais de
insuficiéncia cardiaca direita sdo raros, mas podem ser encontrados em adultos com

hipertensdo pulmonar [5].
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Ecocardiografia/lEcocardiograma

No estudo da CIA, a ecocardiografia deve ser ECD de eleicdo, permite determinar a
presencga, localizagdo, tamanho, nimero, o grau de repercussao hemodinamica do defeito,
anomalias associadas e eventuais complicacfes. Ainda pode fornecer informacgdes sobre as
margens ou bordos e relagcBes anatémicas da CIA, indispensaveis para decisdao de
modalidade terapéutica (cirdrgica ou percutanea) e também contribui para orientacéo
terapéutica (encerramento percutaneo guiado por eco), fornecendo em tempo real a correta

posicao das proteses. [5]

Eletrocardiografia

A caracteristica eletrocardiografica dos defeitos do septo IA incluem uma onda P alta,
sugestivo de hipertrofia da auricula direito, padréo incompleto de bloqueio do ramo direito e
desvio do eixo direito. O ritmo é tipicamente sinusal, mas em pacientes adultos pode ser um

fluxo auricular ou fibrilagéo [5].

A eletrocardiografia expressa, em certa medida, o grau de repercussdo hemodinamica, de
modo facilitando o reconhecimento da anomalia do septo IA. As modificacbes observadas
decorrem da sobrecarga volumétrica de camaras direitas, que produzem, além da dilatacao,
certa hipertrofia seletiva da via de saida do ventriculo direito. [17]

A duracdo do QRS pode ser normal ou aumentada dependendo da repercussdo
hemodin&mica e do tempo de evolugéo da cardiopatia [17].

Radiografia de térax

7

O alargamento das estruturas cardiacas direitas é evidente na radiografia de térax em
pacientes com defeitos do septo IA hemodinamicamente significativos. O aumento da
auricula direita e da artéria pulmonar € melhor observado no projecdo antero-posterior,
enquanto o aumento do ventriculo direito € melhor observado na projec¢éo lateral. Da mesma
forma, a dilatacdo da auricula esquerda, associada a insuficiéncia mitral nos defeitos do

septum primum, é evidente na projecao lateral. A vasculatura pulmonar é proeminente. A
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discrepancia entre artérias pulmonares centrais aumentadas e a escassez relativa de

vasculatura periférica sugere doenca obstrutiva vascular pulmonar [5].

O raio X de térax também apresenta alteracbes hemodindmicas decorrentes do shunt IA.
Observa-se aumento das camaras direitas, arco pulmonar dilatado, botdo aértico pequeno e
aumento da trama vascular pulmonar. Na CIA com hipertensdo pulmonar, ocorre
acentuacao do arco pulmonar com dilatacdo de tronco e hilos pulmonares, sendo a periferia
vascular fina e pobre [17]

Ressonancia magnética (RM)

Os avancos nas técnicas de ressonancia magnética cardiaca permitem a determinacdo
anatémica dos defeitos do septo IA e a avaliacdo quantitativa de suas consequéncias
hemodindmicas. Quando associado a angiografia, a RM permite a imagem de anomalias
venosas pulmonares e sistémicas associadas [5].

A RM cardiaca raramente é necessaria, as excec¢fes incluem casos de duvidas na
localizagdo do defeito ou sua carga hemodinamica pela ecocardiografia [5].

O septo IA pode ser bem definido pela RM, identificando o tamanho e a localizagdo do
defeito [17].

Tomografia Computadorizada (TC)

A TC de contraste de alta resolucéo é capaz de fazer identificacdo anatémica dos defeitos
do septo IA. No entanto, o risco de exposicdo a radiacdo ionizante limita sua aplicacdo
apenas a pacientes cuidadosamente selecionados nos quais outros exames
complementares de diagndstico sao inconclusivos [5].

Em pacientes nos quais o diagnéstico permanece incerto apos avaliagdo ecocardiografica, a
TC cardiaca pode fornecer informacdes complementares para caracterizar uma CIA e
anormalidades associadas [8].

Dados os avancos na angiotomografia cardiaca, essa modalidade de imagem nao invasiva

pode ser razoavel como alternativa ao cateterismo cardiaco [8].
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Cateterismo de diagndstico

O cateterismo cardiaco raramente é feito apenas para fins de diagnéstico. A maioria do
cateterismo é feita com a intencdo de encerramento percutaneo do defeito. E um
procedimento de diagndstico que normalmente precede a colocagéo do dispositivo e permite
a determinacdo de pressbes e taxas de fluxo pulmonar e sistémico. Em pacientes
cuidadosamente selecionados, a angiografia € feita para identificar anomalias associadas
ndo demonstradas por imagens ndo invasivas. Em pacientes adultos com risco de doenca
arterial coronaria e, com hipertensdo pulmonar, o cateterismo diagnéstico é indicado para
avaliagao detalhada [5].

As diretrizes desencorajam o cateterismo cardiaco diagndstico em pacientes jovens com
CIA sem complicacbes, mas recomendam a sua consideracdo para descartar doenca
arterial coronaria em pacientes em risco por causa da idade ou de outros fatores de risco. O
cateterismo cardiaco invasivo pode ser indicado apés ecocardiografia para a medida direta

das pressdes do lado direito [8].

X. TRATAMENTO

Existem 3 modalidade de tratamento a ter em conta na abordagem da CIA, a abordagem
cirirgica, 0 encerramento percutdneo e tratamento médico conservador. A abordagem
cirlrgica e encerramento percutaneo sdo mais eficazes e estdo associadas a menor
comorbilidades. O tratamento médico € util em casos ndo elegiveis pelas anteriores. No

entanto existem indicacdes e contraindicacdes as opcoes terapéuticas.

Indicacdes: 1- presenga de um desvio hemodindmicamente significativo que causa aumento
das estruturas cardiacas direitas, independentemente dos sintomas (classe |, nivel de
evidéncia B), um desvio hemodindmicamente significativo foi definido com base na imagem
ecocardiografia, por uma razdo de fluxo pulmonar-sistémico maior que 1.5, que é a
magnitude do desvio necessaria para uma sobrecarga de volume no lado direito; 2- suspeita
de embolia paradoxal; 3- casos de ortodeoxia-platipneia (dispneia e hipoxemia na posicédo
ortostatica que geralmente melhora em decubito) documentada independentemente do
tamanho do shunt [5].

Contraindica¢fes absolutas: 1- uma resisténcia vascular pulmonar calculada superior a 8

unidades de Woods, assim como um shunt IA de esquerda a direita, como a sindrome de
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Eisenmenger; 2- lesbes cardiacas obstrutivas ou restritivas graves, direita ou esquerda [5];
3- pacientes que apresentam estenose mitral grave ou hipoplasia do ventriculo esquerdo
[17].

A hipertensdo pulmonar ndo é uma contra-indicacdo absoluta para o encerramento de
defeitos. [5].

As diretrizes da prética norte-americana e europeia, asseguram que um defeito do septo IA
pode ser encerrado se a resisténcia vascular pulmonar for menor que 2/3 da resisténcia
vascular sistémica e houver evidéncias de uma razdo de fluxo pulmonar para sistémico
maior que 1,5 (classe 1B, nivel de evidéncia C) [5].

Importante salientar que, uma intervengao em idade mais jovem, tem melhores resultados

em termos da mortalidade.

Tabela 2: Estudo subsequente comparando o encerramento precoce e tardio de defeito de septo IA.

Mortalidade  0,6% 0,7% 4,5% 7,5%
anual

Cirurgia

Na intervengdo cirdrgica o defeito é encerrado através de sutura direta ou mediante a
colocacao de “patch” de pericardio autélogo. Durante a intervengéo recorre-se a circulagéo
extracorplOrea e 0 acesso ao coragdo € feita por meio de esternotomia mediana, inciséo
submamaria, toracotomia lateral ou transxiféide. As técnicas toracoscopicas assistidas por
video tém se mostrado viaveis.

As morbilidades como arritmias, hemorragias, pneumotdrax e efeitos pericardicos e pleurais
sao geralmente transitérios. As arritmias e permanéncia prolongada na unidade de cuidados
intensivos (> 3 dias) sdo mais comuns em adultos, principalmente em pacientes idosos [5].

7

O tratamento paliativo é considerado quando as condi¢Bes clinicas sdo extremamente
desfavoraveis, por exemplo, na vigéncia de um quadro infeccioso agudo ou desnutricdo
proteico caldrico, mas ha presenca de grande hiperfluxo pulmonar com importante
repercussao clinica e indicacao cirdrgica iminente. Nestas situacdes, da-se preferéncia pela

realizacdo de bandagem do tronco pulmonar, com reducdo do fluxo pulmonar num primeiro
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estagio e, apds atingir a melhoria, procede-se a correcao definitiva do defeito. Pelo risco

cirargico aumentado em condicbes desfavoraveis [5].

Tabela 3: comparacdo dos resultados a longo prazo do encerramento cirdrgico de defeitos tipo
septum secundum com populacéo geral.

Cirurgia 98% 93% 84% 40%
Populacao 99% 97% 91% 59%
geral

* Pacientes operados <25 anos de idade => apresentam excelentes resultados a longo
prazo, com uma curva de sobrevida indistinguivel da populag&o geral

# Pacientes operados >25 anos de idade => tiveram menor sobrevida em rela¢éo a
populacao geral

Seguimento pos cirurgico

ApOs a intervencdo, o acompanhamento ecocardiografico precoce geralmente é realizado
em 24 horas e 4 semanas. Uma prioridade precoce € a monitorizagdo da sindrome poés-
pericardiotomia. Sintomas sugestivos, incluindo dor no peito ou no abdémen, vémito, febre

ou fadiga, devem solicitar avaliagdo imediata com uma ecocardiografia [8].

Encerramento Percutaneo

O encerramento percutaneo da CIA foi iniciado em 1974 por Kings e Mills e se tornou, desde
entdo, uma alternativa aceitavel em relagéo a intervencao cirurgica [17]. A facilidade de uso,
aliadas a preferéncia para uma abordagem menos invasiva, levaram muitos centros a adotar
intervencdo percutaneo nos defeitos de tipo septum secundum como sua primeira escolha.
[5]

O dispositivo é normalmente introduzido através de uma bainha na veia femoral e sua
implantacdo é guiada por uma combinagéo de fluoroscopia e ecocardiografia. Esta técnica &
preferivel nas CIA do tipo ostium secundum, um procedimento bem estabelecido, sendo
atualmente considerado o tratamento de escolha por seus bons resultados e sua baixa

morbilidade e mortalidade. [5]
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Tem como indicagcdo os pacientes com repercussao clinica e relacdo de fluxos pulmonar e
sistémico maior que 1.5, com diametros entre 6 a 34 mm. E importante que os bordos da
CIA sejam consistentes para dar apoio a prétese e que o defeito tenha uma distancia de
pelo menos 5 mm das seguintes estruturas cardiacas: a veia pulmonar superior direita; a

valva mitral e o seio coronério. [17]

Tabela 4: Estudo liderado por Hoashi, experiéncia de 2007 a 2012 em um Unico centro no Japao

Encerramento percutaneo por dispositivo

Critérios de incluséo: diametro de CIA <34 mm; margem >5mm entre defeito e outras
estruturas* cardiaca; peso corporal > 8Kg; ndo apresentar defeito multiplo incapaz de ser coberto
por dispositivo; ndo ter anomalias cardiacas congénitas associadas que exigissem cirurgia
cardiaca.

Pacien- 15mm 2 (1# +1@) [8]
tes anos

# um caso de embolizacdo precoce na auricula esquerda condicionando cirdrgica de emergéncia.
@ um caso de erosao tardia > fistula entre a auricula esquerda e a aorta >remocao cirargica do
dispositivo e encerramento.

A selecdo de paciente é feita pela ecocardiografia que também serve de guia para a escolha
do diametro da prétese, o posicionamento adequado da mesma e diagnostico da presenca
ou nao de shunt residual. [17]

Atualmente, varias proteses estdo em uso nos servicos de hemodinamica, entre elas, a
prétese de abotoamento de Sideris, a ASDOS, a Angel Wings, a Cardiosealea protese de
Amplatzer. Segundo as estatisticas, trés proteses tém maior aceitacdo: a protese de Sideris,

Amplatzer e Cardioseal. [17]

O encerramento percutaneo apresenta vantagem estética e evita a necessidade de
circulacdo  extracorpOrea, cardioplegia, toracotomia, esternotomia, hemorragia,
complicagfes do sistema nervoso central [8].

Sao geralmente consideradas contraindicagfes relativas a encerramento percutaneo, os
defeitos de septum secundum maiores que 40 mm de didmetro, com margens inadequadas
para ancorar o dispositivo, e a interferéncia do dispositivo na funcdo da valvula

atrioventricular ou na drenagem venosa sistémica ou pulmonar [5].
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Tabela 5: Estudo multicéntrico retrospetivo utilizando o dispositivo de oclusdo septal, no
encerramento percutaneo do defeito tipo ostium secundum

6 anos 96% 99,5% Amplatzer* [5]
650 45 anos ~96% ~99,5% Amplatzer*
coorte 93% 98,1% Helex #

prospectiva

As complicacdes ocorrem na relacéo inversa: pequenas complicacdes 5%; grandes
complicagBes 1%.
* Amplatzer (St Jude Medical, Plymouth, MN, EUA)
# Helex (WL Gore & Associates, Flagstaff, AZ, EUA)

Tabela 6: Estudo multicéntrico, envolvendo 13 centros nos Estados Unidos de América, realizado de
2003 a 2006 apoia a seguranca e a eficacia do encerramento percutédneo de CIA do tipo
Ostium secundum

Paciente | Acompan- | Acompa- Taxa de Fratura na Referencia

S hamento nhamento | sucesso | estrutura bibliografica
12 meses 5 anos global arrame

137 122 83 97% 129 8]

Nesse estudo foram utilizados dispositivos de encerramento com revestimento hidrofilico
para melhorar a visualizagdo ecocardiograficas

*nenhuma das fraturas pareceu ser clinicamente significativa

XI. DISCUSSAO

Durante a revisao, foram levantadas questdes muito pertinentes relacionadas a clinica,
diagnostico, complicactes e diferentes tipos de abordagens terapéuticas nas MCSIA. Notou-
se que, embora o tratamento da CIA ja estar bem estabelecido na literatura, ainda existe
percentagens significativas de casos nao diagnosticados na idade pediatrica e que chegam
a idade adulta com todas as comorbilidades associadas. Estima-se que MCSIA é
responsavel por 25 a 30% dos casos de doencas cardiacas congénitas diagnosticadas na
idade adulta, pacientes com DSIA e hipertensdo pulmonar grave sdo diagnosticados com a
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idade mediana de 51 anos e, em alguns casos o diagndstico € ao acaso, decorrente da
investigacdo ecocardiograficas de um sopro cardiaco, um achado anormal na radiografia de
térax ou tracado eletrocardiografico. Foram notificados que um diagnostico tardio e,
consequentemente uma intervencdo terapéutica ja na idade adulta, estd associada a um
certo grau de insucesso terapéutico e complicacbes como, arritmias e necessidade de
internamento prolongado nas unidades de cuidados intensivo (UCI). A flutter auricular e a
fibrilacdo sdo causas importantes de morbilidade, observadas em 21% dos adultos com
mais de 40 anos.

Nos pacientes submetidos ao encerramento da CIA, a idade no momento de encerramento
foi 0 maior preditor de desenvolvimento de hipertensdo pulmonar, o que foi associada a
mortalidade, arritmia auricular, fibrilacdo auricular e insuficiéncia cardiaca direita. Aumento
moderado da presséo da artéria pulmonar € comum em pacientes jovens com uma CIA de
grande dimensé&o néo tratada, mas, em cerca de 6 a 19% dos casos, principalmente do sexo

feminino, desenvolvem a doenca vascular pulmonar ao longo do tempo.

A doenca obstrutiva vascular pulmonar com ou sem desvio auricular da direita para a
esquerda, sindrome de Eisenmenger, esta presente em 5 a 10% dos adultos com CIA néo
tratados, com uma prevaléncia entre mulheres e homens de aproximadamente 2:1. Mas é
importante salientar que a fisiopatologia da doenga obstrutiva vascular pulmonar ndo é
totalmente compreendida, e que a hipertensao pulmonar tende aparecer e agravar com a

idade e nas pessoas que vivem em zonas de grande altitude.

A frequéncia da intolerdncia ao exercicio aumenta insidiosamente com a idade. A
capacidade de exercicio e o0 pico de consumo de oxigénio estdo diminuidas na maioria dos
adultos com CIA nao reparada, geralmente esta perda é estimada em cerca de 50 a 60%

dos valores previstos em controlos saudaveis.

Nas crian¢as assintomaticas ndo se notou diferencas significativas no pos-tratamento, mas
por outro lado, estudos sobre sintomas respiratérios e funcdo pulmonar em criancas

mostraram uma melhoria significativa apos o encerramento.

Ja no adulto é notavel a melhoria na capacidade de exercicio e demais sintomas.
Independentemente da técnica, o encerramento do CIA apos os 40 anos confere beneficios

de morbimortalidade em comparacdo apenas com a terapia médica. Apés os 60 anos de
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idade, os beneficios do encerramento da CIA sdo menos pronunciados, mas a melhoria
sintomatica, aumento de autonomia aliado a baixo risco do processo em caso do

encerramento percutaneo podem justificar o encerramento do defeito em idosos.

Na gravidez as complicagcdes maternas sdo incomuns em defeitos isolados da CIA néo
complicadas pela hipertensdo pulmonar e foram registadas taxas igualmente baixas de
complicagdes maternas incluindo arritmias (4%) e acidente isquémico transitorio (1%) em
mulheres com defeitos encerrados e ndo encerrados. No entanto, a historia pré-gestacional
de arritmia e idade materna superior a 30 anos foram fatores de risco para complicacdes
cardiacas maternas. Em comparacdo com a populacdo geral, as mulheres com um defeito
encerrado apresentaram resultados semelhante ao da populacdo em geral, enquanto que,
as mulheres com DSIA ndo encerradas tiveram um risco elevado de pré-eclampsia, perda

fetal e baixo peso ao nascer.

Nas mulheres com cardiopatia congénita e hipertensao pulmonar, a mortalidade materna foi
proibitivamente elevada (28%) apesar do uso de vasodilatador pulmonar em mais da
metade dos pacientes. As mortes maternas tenderam a ocorrer logo ap6s o parto e foram
frequentemente causadas por insuficiéncia cardiaca, tromboembolismo, crise hipertensiva
pulmonar e paragem cardiaca. Reconhece-se excesso de mortalidade materna e fetal entre

pacientes gravidas com DSIA, hipertensao pulmonar grave e sindrome de Eisenmenger.

Entre as opgOes terapéuticas mais enfatizados na abordagem de MCSIA nos diferentes
artigos revisto, destaca-se o0 encerramento do defeito, seja por cirurgia ou por via
percutanea com implantacdo de dispositivo de ocluséo e terapéutica médica conservadora.
Quanto ao encerramento de defeito, as diretrizes ndo fornecem orientacbes especificas
sobre um limiar para os Qp/Qs (razéo entre circulacdo pulmonar/circulacdo sistémica) que
devem servir como indicacdo de intervencdo em um paciente com desvio de elevado volume
sem evidéncia de dilatacdo ou hipertrofia cardiaca direita. Uma pratica clinica padrdo
consiste em reparar DSIA com Qp / Qs de 2, enquanto alguns especialistas defendem um

limiar mais baixo de 1,728 ou 1,5. No entanto, € necessario aplicar a experiéncia e 0s

padrdes locais de atendimento, combinados com avaliagao clinica.

Os defeitos tipo ostium secundum isolado quando apresentam critérios anatémicos
favoraveis foram tratados com sucesso por encerramento percutaneo. tendéncia para tratar

por abordagem percutanea, enquanto a abordagem cirlrgica é reservada para casos em
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que esta planeado outra intervencdo concomitante, como a substituicdo de uma valvula
cardiaca e para tratamento de restantes ClAs (CIA tipo ostium primum, CIA tipo sinus
venosus ou CIA tipo sinus coronarium). A terapia médica foi considerada para casos néo
elegiveis para o encerramento de defeitos ou em casos com evidéncias de complicactes ja
instalada apds o encerramento de defeito e tem como objetivo o controlo sintomético das

diferentes complicacfes da CIA.

XIl. CONCLUSAO

Tendo em conta que MCSIA é responsavel por 25 a 30% dos casos de doengas cardiacas
congénitas diagnosticadas na idade adulta e que em muitos casos o diagndstico acontece
ao acaso, deve se referenciar para o estudo ecocardiografico casos suspeitos, seja por um
sopro, RX, ECG sugestivo ou casos de acidente vascular cerebral (AVC), acidente
isquémico transitério (AIT) ou embolizacdo arterial periférica (AEP) possivelmente causadas
pela embolia paradoxal.

Em casos confirmados, assumir atitude terapéutica adequada, uma vez que os resultados
de uma intervencgédo precoce sao claramente superiores em termos da morbimortalidade.

Em geral, os estudos ndo demonstraram diferengas significativas entre uma abordagem em
comparagdo com a outra, cada uma com vantagens e desvantagens especificas, mas
geralmente prefere-se encerramento percutdneo para CIA tipo ostium secundum e
abordagem cirdrgica para encerramento de CIAs tipo ostium primum, sinus venosus e sinus
coronarium e, quando € necesséria intervencdo concomitante nas outras estruturas
cardiacas. O tratamento médico é reservado para casos em que as duas modalidades de
eleicdo estdo contra-indicadas, por exemplo, um paciente com hipertenséo arterial pulmonar
fixa grave e sem desvio da esquerda para a direita. E importante o acompanhamento a

longo prazo apds o encerramento do defeito.

Xlll. RECOMENDAGCOES

As recomendacdes de aconselhamento para pacientes com CIA e hipertensdo arterial
pulmonar grave e sindrome de Eisenmenger estdo centradas em evitar a gravidez e limitar a

atividade. As diretrizes recomendam que essas mulheres sejam aconselhadas a evitar a
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gravidez devido ao excesso de mortalidade materna e fetal. Em relacdo a atividade,
recomenda-se que pacientes com hipertensao arterial pulmonar realizem apenas atividades
de baixa intensidade e que, aquelas com doenca arterial pulmonar grave hipertensdo com

desvio da direita para a esquerda evitem totalmente o esforco fisico.

A terapia médica para pacientes com CIA centra-se na prevencdo das arritmias. As
diretrizes aconselham a anticoagulacdo apropriada seguida de uma tentativa de restauracéo
do ritmo sinusal. Se o ritmo sinusal ndo puder ser mantido, a recomendacao é para controlo
da taxa e anticoagulacdo. Os pacientes que estdo sendo tratados com medidas
conservadoras devem inicialmente ser submetidos a repetidas avaliacbes clinicas e
ecocardiograficas a cada 2-3 anos. Recomenda-se 0 acompanhamento de rotina a cada 6
meses para avaliacdo de erosdo do dispositivo ou outras complicacdes. Na presenca de dor
de peito de novo ou sincupe avaliacdo deve ser urgente.

Acompanhamento anual é recomendado em pacientes com CIA submetidos ao
encerramento e também com hipertensao arterial pulmonar, arritmias auriculares, disfuncéo
ventricular direita ou esquerda, lesbes valvulares coexistentes ou outras lesdes cardiacas.
No idoso, recomenda-se teste de oclusdo no laboratério de cateterismo antes do
encerramento do defeito, tendo em conta o risco de desmascarar a disfuncéo diastolica do

ventriculo esquerdo.
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