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CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS

Material académico para o ENAMED — todas as principais lesdes cianoticas
Texto ndo resumido - fisiopatologia aplicada, comparagé&o de protocolos e doses.

Material de apoio ao ensino e a pratica; ndo substitui a leitura integral das diretrizes nem o julgamento
clinico. As condutas devem ser individualizadas e revisadas conforme novas evidéncias.

1. Importancia do tema na Pediatria

As cardiopatias congénitas afetam cerca de 8 a 10 em cada 1.000 nascidos vivos; as
formas ciandticas estdo entre as cardiopatias criticas que se manifestam no periodo
neonatal e dependem de reconhecimento precoce para a sobrevida. O atraso
diagndstico — especialmente nas lesbes canal-dependentes — leva a colapso ao
fechamento do canal arterial. E tema frequente nas provas pela necessidade de
raciocinio rapido (cianose que ndo melhora com oxigénio).

2. Avaliacao inicial

Diante de cianose central, avaliar a saturacédo pré e pds-ductal, a resposta ao oxigénio,
0os pulsos, a presenca de sopro, a perfusdo e o padrédo respiratério. A cianose
desproporcional a doenca pulmonar, que ndo melhora com O, € o sinal de alerta. O
teste do coragdozinho (oximetria) auxilia a triagem no bercario.

3. Fisiopatologia aplicada

A cianose central resulta de sangue desoxigenado que chega a circulacao sistémica,
por shunt direita-esquerda ou por mistura. Classificam-se pelo fluxo pulmonar
(diminuido x aumentado). Muitas lesdes sédo canal-dependentes — o canal arterial
mantém o fluxo pulmonar ou a mistura; seu fechamento causa deterioracéo. Implicacéo
direta no manejo: manter o canal aberto com prostaglandina E1.

Cianéticas com fluxo pulmonar DIMINUIDO

Cardiopatia Caracteristica

Tetralogia de Fallot Estenose pulmonar + CIV + dextroposi¢do da aorta +
hipertrofia de VD; crises hipercianoticas

Atresia pulmonar Sem via de saida pulmonar; fluxo pulmonar canal-
dependente

Atresia trictispide Auséncia da valva trictspide; depende de CIA/CIV e
do canal

Anomalia de Ebstein TricUspide de implantacao baixa com regurgitacao;

atrio direito gigante

Rua das Orquideas, 667 - Sala 203 - Indaiatuba/SP - (19) 99114-9114 - www.neonatologia.com.br Uso exclusivo - Redistribuigao
proibida



Dr. José Roberto Stefani

Pediatra e Neonatologista - CRM/ISP 43.076
Professor de Pediatria - Centro Universitario Max Planck

Cianéticas com fluxo pulmonar AUMENTADO (mistura)

Cardiopatia Caracteristica

Transposicao das grandes Circulagbes em paralelo; sobrevive pela mistura

artérias (canal/forame); cianose precoce e grave

Tronco arterial comum Vaso Unico origina aorta e pulmonar; mistura com
hiperfluxo

Drenagem venosa pulmonar  Veias pulmonares drenam a direita; mistura

andmala total obrigatdria; pode obstruir

Ventriculo unico / DORV; Mistura intracardiaca; HLHS com fluxo sistémico

coracao esquerdo canal-dependente

hipoplasico

4. Diagndstico

Critérios clinicos

Cianose central que ndo melhora com O, a 100% (teste da hiperdxia). Pode haver sopro,
taquipneia sem grande esforco, diferenca de saturacao pré/pés-ductal.

Exames essenciais

Teste da hiperoxia PaO. nao sobe significativamente com O, a 100%
(causa cardiaca)

Ecocardiograma Padrdo-ouro: define a anatomia e a canal-dependéncia

Radiografia de torax “Ovo deitado” (TGA), “coracdo em bota” (Fallot),
“boneco de neve” (DVPAT)

Oximetria pré/pés-ductal e  Triagem e gravidade
indice de oxigenagao

Eletrocardiograma Sobrecarga de cAmaras conforme a lesdo

5. Conduta e tratamento

1. 1 — estabilizar (vias aéreas, temperatura, glicemia) e obter ecocardiograma.

2. 2 — suspeita de lesdo canal-dependente - iniciar prostaglandina E1 para manter
o canal aberto.

3. 3 — transposicado - atriosseptostomia com baldo (Rashkind) e cirurgia de Jatene.
4. 4 — crise hipercianética (Fallot) - joelho-térax, oxigénio, morfina, volume, + beta-
bloqueador.

Doses (protocolo medicamentoso)

Alprostadil Iniciar 0,01 mcg/kg/min Infusédo IV Mantém o canal
(PGE1) (10 ng/kg/min); faixa continua aberto; risco de
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Medicacao Dose Apresentacao Observagoes
0,005-0,05 apneia

Morfina (crise de  0,1-0,2 mg/kg IV/IM/SC  Solucgdo injetavel Reduz o espasmo

Fallot) infundibular

Propranolol 0,01-0,25 mg/kg IV lento  Solucéo/ Beta-bloqueio;

(criselprofilaxia) (ou VO) comprimido monitorizacao

As doses neonatais dependem do peso e das idades gestacional e pds-natal — confirme
sempre em formulario neonatal (ex.: Neofax) e no protocolo da sua unidade antes de
prescrever.

Fluxograma terapéutico (resumo)
1. Passo 1 — cianose que nao melhora com O, — suspeitar de cardiopatia.

2. Passo 2 — ecocardiograma + iniciar PGE1 se canal-dependente.
3. Passo 3 — estabilizar e transferir para centro com cirurgia cardiaca.

6. Comparacao de protocolos

Os protocolos da SBP, AAP, NICE, AEP, Oxford (Oxford Handbook), Harvard (Cloherty
and Stark's) e do Ministério da Saude do Brasil convergem nos pontos abaixo; as
divergéncias s&o pontuais e relativas a detalhes de manejo.

» Convergéncias: teste do coracdozinho como triagem; ecocardiograma como
diagndstico; PGEL para lesGes canal-dependentes; referéncia precoce a centro
terciario.

» Divergéncias (pontuais): dose inicial e maxima da PGEL1 (faixas ligeiramente
distintas) e a estratégia cirtrgica especifica de cada leséo.

7. Critérios de internacao

» UTI: toda cardiopatia cianética neonatal — UTI neonatal/cardiolégica e
transferéncia para centro com cirurgia cardiaca pediatrica.

« Ambulatorial: ndo ha manejo ambulatorial na fase aguda; seguimento
cardiolégico apos a correcao.

8. Complicacdes

» Hipoxemia grave e acidose ao fechar o canal; insuficiéncia cardiaca; arritmias;
Obito sem intervencao oportuna.

9. Erros comuns

» ofertar O, e concluir que a cianose melhorou (cardiopatia ndo responde); ndo
pensar em cardiopatia; deixar o canal fechar; atrasar o ecocardiograma e a
transferéncia.
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10. Consideracdes finais — pontos-chave (ENAMED)
» Cianose que ndo melhora com O, (teste da hiperéxia) = causa cardiaca.

» “5 T": Transposicao, Tetralogia, Tronco, aTresia tricispide, reTorno venoso
pulmonar andémalo total.

» Lesdes canal-dependentes — prostaglandina E1 (manter o canal aberto).

» TGA: “ovo deitado”, atriosseptostomia de Rashkind. Fallot: “cora¢do em bota”,
crises hiperciandticas.
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Ultima revisdo de contetido: junho/2026. Confirme as diretrizes vigentes e as doses antes de publicar.
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Casos clinicos (estilo ENAMED)

Caso 1

RN a termo com cianose central intensa nas primeiras horas, que ndo melhora com O,
a 100%. Radiografia com silhueta em “ovo deitado” e mediastino estreito;
ecocardiograma confirma transposic¢éo das grandes artérias.

Questao 1. O que o teste da hiperoxia (sem melhora da PaO, com O, a 100%) indica?
(A) Causa pulmonar
(B) Causa cardiaca (cardiopatia cianotica)
(C) Anemia grave
(D) Metemoglobinemia exclusivamente
(E) Hipoglicemia

Questdo 2. Qual a conduta medicamentosa imediata?
(A) Ibuprofeno para fechar o canal
(B) Prostaglandina E1 para manter o canal aberto
(C) Furosemida em bolus
(D) Beta-bloqueador
(E) O, a 100% como tratamento definitivo

Questao 3. Qual procedimento melhora a mistura na transposicao até a cirurgia?
(A) Pericardiocentese
(B) Atriosseptostomia com baldo (Rashkind)
(C) Drenagem toracica
(D) Ablacédo
(E) Exsanguineotransfuséo

Caso 2
Lactente com tetralogia de Fallot apresenta, ao chorar, crise de cianose intensa,
irritabilidade e queda da saturacéo.

Questao 4. Qual a primeira medida n&o farmacoldgica?
(A) Posicéo joelho-torax e oxigénio
(B) Sentar ereto
(C) Estimular o choro
(D) Hiperventilar com balédo
(E) Decubito ventral

Questao 5. Qual medicacao ajuda a abortar a crise e em que dose?
(A) Adrenalina 0,1 mg/kg
(B) Morfina 0,1-0,2 mg/kg
(C) Furosemida 2 mg/kg
(D) Digoxina em bélus
(E) Salbutamol inalatério
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Questdo 6. Qual o achado radioldgico classico da Tetralogia de Fallot?
(A) “Ovo deitado”
(B) “Coragéo em bota”
(C) “Boneco de neve”
(D) Cardiomegalia globosa
(E) Mediastino em “8”

Gabarito comentado

Questdo 1 — Resposta: B Na cardiopatia cianética a PaO, praticamente ndo sobe com
0. a 100% (teste da hiperdxia).

Questdo 2 — Resposta: B A transposigdo é canal-dependente; a PGE1 mantém o
canal aberto e a mistura até a intervencao.

Questdo 3 — Resposta: B A atriosseptostomia de Rashkind amplia a comunicagéo
interatrial e melhora a mistura até a cirurgia de Jatene.

Questao 4 — Resposta: A Joelho-térax aumenta a resisténcia sistémica e o retorno
VEeNoso; associa-se oxigénio.

Questao 5 — Resposta: B Morfina 0,1-0,2 mg/kg reduz o espasmo infundibular e o
esfor¢o; volume e beta-bloqueador também sdo usados.

Questao 6 — Resposta: B A Tetralogia de Fallot tem a silhueta em “coragdo em bota”.

Ultima revisdo de contetido: junho/2026. Confirme as diretrizes vigentes e as doses antes de publicar.
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