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Tratamento e Evolucao

FATIMA ABREU, PEDRO LOIO, FERNANDA GOMES, MARGARIDA TELO, ISABEL MENEZES,
J. QUEIROS E MELO E F. MAYMONE MARTINS

Resumo

Foram estudados restrospectivamente 39 casos de Coartagdo da Aorta isolada ou associada a outras anomalias cardfacas, diagnosticadas no primeiro
ano de vida e internados na Unidade de Cardiologia Pedidtrica do Hospital de Santa Maria e Hospital de Santa Cruz entre 1981 e 1990.
Os parimetros analisados foram: idade de diagndstico, distribui¢do por sexos, forma clinica de apresentago, tipo anatémico, presenga ou auséncia de

anomalias associadas, terapéutica e «follow-up».

Apresentaram um quadro de insuficiéncia cardiaca congestiva no primeiro més de vida 33/39 criangas (84,6%). Em 31/39 existiam outras anomalias

associadas (79,5%) e em 6/39 anomalias néo cardfacas associadas (15,4%).

A excepgdo de 2 criangas que faleceram antes de operadas, todas as outras foram sujeitas a cirtirgia correctiva da Coartago da Aorta.

Trés casos passaram a ser seguidos noutro hospital, 4 faleceram no periodo imediato pés-cirurgia: todos estes apresentavam anomalias cardiacas
associadas graves. O periodo médio de «follow-up» dos restantes foi de 3,86 anos variando entre 2 meses ¢ 11 anos.

Houve recoartagdo da Aorta definida como gradiente residual de 20 ou mais mmHg em 8/30 (26,6%) coincidindo com os casos de cirurgia mais precoce.

Palavras-chave: Sindroma de coartagdo da aorta; insuficiéncia cardiaca no lactente.

Summary

Thirty nine patients with coarctation of the aorta, either isolated or associated with other malformations were studied retrospectively. All had been
diagnosed during the first year of life and were admitted to the Units of Paediatric Cardiology of the Hospitals of Santa Maria and Santa Cruz from 1981

to 1990.

The following items were reviewed: age at diagnosis, sex, clinical presentation, anatomic findings, associated anomalies, treatment and follow-up.
Most patients presented with heart failure during the first month of life: 33/39 (84.6%). Associated cardiac malformations were found in 31/39 (79.5%)

of the cases and non-cardiac anomalies in 6/39 (15.4%).

Two patients died before operation. Surgery was performed in all other 37 patients. Four of them, with serious associated cardiac anomalies, died early
after surgery. Three patients were lost for follow-up. In the remaining 32 cases the mean follow-up time was 3.8 years, ranging from 2 months to 11 years.
All are doing well but recoartation defined as a residual gradient of at heart 20 mmHg was diagnosed in 8/30 (26.6%) of the cases, mostly among those who

were operated upon early.

Key-words: Infant coarctation of the aorta heart failure in infancy.

Introducao

A Coartagdo da Aorta € uma cardiopatia frequente, sendo
tradicionalmente encarada como benigna. Tem contudo um quadro
clinico de grande gravidade quando se manifesta no primeiro
ano de vida, revelando-se em geral, no periodo neonatal.

Tratando-se de uma malformac@o tdo importante pela sua
incidéncia e potencial gravidade neste grupo etdrio, decidimos
rever a nossa experiéncia de dez anos a respeito desta lesdo, de
modo a avaliar a eficdcia dos procedimentos diagndsticos e
terapéuticos por forma a melhorar o seu progndstico.

O periodo em estudo € j4 antigo e registou-se, entretanto,
ndo s6 um aumento da casuistica, como um progresso significativo
em certos meios de tratamento, com recurso num ndmero
crescente de centros e dilatagdes percutineas.

Esta revisdo continua, porém, informacdo de relevincia
pedagdgica que se mantém actual e continua a justificar a sua
publicacio.

Entregue para publicacdo em 93/09/03.
Aceite para publicagdo em 94/11/10.

Material e Métodos

Foram estudadas 39 criangas com Coartagdo da Aorta isolada
ou associada a outras anomalias cardio-vasculares diagnosticadas
no primeiro ano de vida, durante um periodo de 10 anos (1980-
-1990).

Analisaram-se os seguintes parAmetros: idade de diagnéstico,
distribui¢do pelos sexos, quadro clinico de apresentac@o, tipo
anatémico, anomalias cardiacas ou outras associadas, idade e
tipo de cirurgia e «follow-up».

A todos os doentes foi feito Electrocardiograma, Radiografia
de térax e Ecocardiograma (Modo-M até 1985, posteriormente
Bidimensional e desde 1989 também Doppler).

Em 23 casos com anomalias cardiacas associadas foi
necessdrio efectuar cateterismo cardfaco, para um esclarecimento
completo da anatomia, sobretudo na fase inicial da nossa expe-
riéncia.

A excepgio de duas criangas que faleceram antes de opera-
das, todas as outras foram submetidas a cirurgia correctiva da
Coartacdo da Aorta, precedida de terapéutica médica nos casos
de Insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC) e, mais recentemente,
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da administragdo de Prostaglandinas do grupo E nos Recém-
nascidos com Persisténcia de canal arterial (PCA).

Resultados

Das 39 criangas estudadas, 19 eram do sexo masculino e 20
do sexo feminino, com idades compreendidas entre 1 e 195 dias,
com uma média de 31 dias, estando 28/39 (71,8%) no primeiro
més de vida (Figura 1).

O quadro clinico de apresentagao foi varidvel (Quadro I).
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FIG. 1 — Idade de diagnostico.
Idade med. diagn. 30,9 dias (1d-195d).

Quadro I — QUADRO CLINICO

QUADRO N
— Diminui¢ao ou auséncia dos pulsos femurais ................... 39
— Dispneia / Taquicardia .........ccccoeoiiviviiniiciiiecceeceen 24
— SOPro Cardiaco .....csvastsmimmsamsnsmissisrosrio 17
— Cansago € MAMAL .......o.duceserseeesonennnerestsssssseonsnessisssaisivsiss 12
— Ma progressdo ponderal ... s 9
—CIAN0SE o iuimrsermisressi b e
— HTA diferencial ................... S
— Paragem cardio-respiratoria .........coceevcevuivieseeerennuenenenneens 1

Registou-se, contudo, uma grande prevaléncia de manifesta-
¢oes de Insuficiéncia cardfaca congestiva (ICC) que atingiu 33/
/39 criancgas (84,6%). E de salientar porém que em 8/39 (20,5%)
a cardiopatia ndo havia sido suspeitada na altura do internamento
(Figura 2).

O tipo anatémico da Coartacdo da Aorta diagnosticado pré-
-operatoriamente, era predominantemente tubular em 20 casos e
predominantemente localizada em 19, ndo tendo havido alteragdo
per-operatéria de diagndéstico a este respeito.

O recurso crescente a Ecocardiografia com reduc@o do nimero
de cateterismos, mais sensivel nos tltimos 5 anos (Figura 3), ndo
foi acompanhado de qualquer deterioragdo da capacidade de diag-
néstico ou do resultado final.
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FIG. 2 — Suspeita Inicial N-39
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FIG. 3 — Ecocardiograma — Cateterismo N = 39

Em 31/39 casos (79,5%) existiam outras anomalias cardiacas
associadas, destacando-se como mais frequentes a Persisténcia
de canal arterial (PCA), patologia da vdlvula adrtica (vdlvula
aortica bicispide, estenose valvular, sub e supravalvular) e
comunicacdo interventricular (CIV) (Quadro II).

Quadro IT — ANOMALIAS CARDIACAS ASSOCIADAS

ANOMALIAS N

— Anomalias ap. subvalcular mitral.........cccooveeirennvcnninnnnee. 4
— Origem andmala da subcldvia dir. .....cccocevveinicinrenenen, 2
— Cardiopatias COMPIEXAS ...c.covereuriririreereriniereenerieeieenieieseeens 2
— Dextrocardia 1
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Em 6/39 casos (15,4%) existiam anomalias extracardiacas:
Sindroma de Turner em 2 casos, e Hipoplasia da cutis congénita
num caso, Hipertensio renovascular noutro, malformacdes congé-
nitas minor (dismorfia facial e md implantag&o do polegar) noutro
e Sindroma de Rubéola congénita noutro ainda.

Dois recém-nascidos faleceram antes da cirurgia, um que
estava em ICC, veio a falecer por aspiracdo de vomito no contexto
de uma convulsdo, apos o cateterismo cardiaco e um de morte
stibita por fibrilha¢do ventricular, ocorrida durante a realizagdo
de um Electrocardiograma. Todas as outras criangas foram
submetidas a cirurgia correctiva.

A idade média da cirurgia foi de 203 dias com uma variagao
entre 10 dias de vida e 1277 dias (3,5 anos) (Figura 4), sendo 30/
/37 (81%) realizadas antes do primeiro ano de vida.
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FIG. 4 — Idade da Cirurgia N = 37
Idade media = 203 dias

As técnicas cirdrgicas utilizadas foram: aortoplastia com
«flap» da subcldvia em 28/37 (75,7%), anastomose topo a topo
e translocagdo da subcldvia cada um destes procedimentos em 3
casos; e aortoplastia com «patch» de pericdrdio num caso € com
Dracon noutro. Durante a cirurgia foram ainda efectuados outros
actos cirtrgicos, nomeadamente, laqueagdo do canal arterial em
13 casos € «banding» da artéria pulmonar em 5.

A evolugdo e as complicagdes surgidas apds a cirurgia estdo
resumidas no Quadro III.

Quadro III — COMPLICACOES POS-CIRURGICAS

COMPLICACOES N

— Seépsis € endocardite ...........co st 3
— Parésia diafragmatica .........ccceeveevevviciiciinininiiiiniieiicies 2
- IRA 2

Quilotorax ...
Sindroma pdés-pericardiectomia
Arterite mesentérica............... .1
Edema pulmonar agudo ..

|

No Quadro IV resume-se a patologia dos casos falecidos no
periodo pés-cirtirgico imediato. Todos eles tinham lesdes
associadas e encontravam-se em insuficiéncia cardiaca grave;
em dois deles (caso 2 e 4) veio também a diagnosticar-se sépsis;
a crianga do caso 4 tinha ainda um Sindroma de rubéola congénita
grave e veio a falecer com um quadro de Insuficiéncia hepética
por sépsis e hepatite rubedlica.

Quadro IV — FALECIDOS

PATOLOGIA CARDIACA ASSOCIADA

CASO ANOMALIAS CARDIACAS ASSOCIADAS

1 — CIV + PCA (fez Banding da artéria pulmonar)
2 — CIV multiplas + PCA (fez Banding da AP)

3 — TGV + Ventriculo tnico + PCA + Est. Aorta + Atrésia
mitral (fez Banding da AP)

4 — PCA + CIV + CIA

O periodo médio de «follow-up» foi de 3,86 anos, variando
entre 2 meses e 11 anos.

Foi diagnosticada Recoartagdo da Aorta quando se encontrou
diminui¢@o dos pulsos femurais associada a medi¢@o de um gra-
diente de pelo menos 20 mm Hg avaliado por Ecocardiografia
e/ou por medi¢do de Tensdo Arterial nos membros superiores e
inferiores. Em casos recentes adicionou-se a estes elementos a
informag&o anatémica obtida por Ressonancia Magnética Nuclear.
Em 8 criangas (26,6%) houve recoartagdo da aorta diagnosticada
por estes critérios. Destas, 5 tinham sido sujeitas a cirurgia antes
dos 60 dias. Nao se encontrou relacdo entre a ocorréncia de
Recoartagdo e o tipo anatémico da coartagdo da aorta. Em 6
casos houve confirmagdo por cateterismo. Cinco criangas foram
sujeitas a Angioplastia de baldo com melhoria significativa, um
foi reoperado e 2 aguardam reavaliagdo.

Discussao

A Coartagdo da Aorta com manifestacdes no primeiro ano
de vida é uma situacio grave, manifestando-se em geral sob a
forma de ICC, sendo uma das causas mais frequentes deste quadro
no periodo neonatal.

No presente estudo retrospectivo foi significativa a existéncia
de um quadro de apresentacdo de ICC precoce que esteve presente
em 84,6% dos casos (33/39), confirmando as referéncias da
literatura >3, Em 28 destes casos as manifestagdes clinicas
ocorreram nos primeiros 30 dias de vida.

A gravidade do quadro clinico pode conferir a sua expressao
clinica caracteristicas que, no periodo neonatal a assemelham a
outras situagdes também de gravidade acentuada. Daf a existéncia
de 8 casos em que ndo foi suspeitada a Coartacdo da Aorta a
data do internamento.

O sintoma mais constante foi a diminui¢do ou auséncia de
pulsos femurais, contudo nos primeiros dias de vida a,palpacdo
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normal dos pulsos femurais ndo invalida o diagnéstico por ser
possivel débito significativo para a aorta distal através do canal
arterial ainda ndo encerrado .

A existéncia de poucos casos com HTA diferencial é expli-
cével pelo facto de haver ICC em 33 casos, condicionando uma
reducdo do débito cardiaco, por persisténcia do canal arterial em
16 casos e origem anémala da subcldvia direita abaixo da Coar-
tagdo da Aorta em dois casos.

Os meios auxiliares de diagnéstico utilizados para a confir-
macgdo da Coartagdo da aorta sofreram uma modificagdo signi-
ficativa ao longo dos 10 anos do estudo, tendo a Ecocardiografia
assumido uma crescente importancia no diagnéstico desta
entidade * . Dispensou-se nos tdltimos anos, na generalidade
dos casos, o recurso ao exame hemodinimico.

O intervalo entre o diagnéstico e a intervencao cirtdrgica foi
maior naqueles casos em que o quadro clinico de apresentacdo
foi mais tardio e benigno ou passivel de controle por meios
médicos.

Nos 13 casos em que foi necessdrio recorrer a cirurgia mais
precocemente (menos de 60 dias), encontravam-se anomalias
cardfacas associadas, tal como tem sido referido na literatura ),
e 10 de entre estes apresentavam uma anatomia desfavordvel,
com hipoplasia extensa do arco adrtico.

Cinco dos casos de recoartacdo pertencem a este grupo,
estando também relacionados com uma maior gravidade da
expressdo clinica e com a existéncia de malformacdes cardiacas
associadas, também em concordancia com outros trabalhos ¢ 7,
embora ndo apresentando relagdo com um tipo anatémico
particular. Trés dos 4 &bitos ocorreram no grupo de criancas com
cirurgia mais precoce, estando todos relacionados com os
primeiros anos da experiéncia cirtirgica nesta patologia.

Em 14/37 (37,8%) casos houve hipertensiao paradoxal e
transitéria no pés-operatério imediato que se considera relacio-
ndvel com a estimulag@o dos sistemas nervoso simpdtico e renina-
angiotensina ap6s alivio cirdrgico da coartagdo ®. Nio se encon-
trou relacdo entre a ocorréncia desta complicacdo e a idade da
cirurgia, mas verificou-se que 13/37 casos (33,3%) ndo tinham
«shunts» intra-cardfacos associados.

A mortalidade cirdrgica no nosso estudo foi de 4/37 casos
(10,8%). Encontravam-se nestes casos anomalias cardiacas e mes-
mo extra-cardiacas importantes, implicando o recurso ao «ban-
ding» da artéria pulmonar numa idade muito precoce, para além
de outros tratamentos, factores estes que também na experiéncia
de outros autores, intervém com causa de mortalidade 7 9.

A incidéncia de Coartacdo da Aorta é de 1/12.000 nados-
-vivos, constituindo 5% das cardiopatias congénitas, é no geral
mais frequente no sexo masculino, mas nos casos com tradug@o
clinica no perfodo neonatal a distribui¢do € igual nos dois sexos,
tal como verificado no nosso trabalho e confirmado por outros
estudos 10,

Estd bem referida a associacdo de Coartacdo da Aorta a
outros sindromas, de que se destaca o Sindroma de Turner em

que 15% das criangas t8m Coartagdo da aorta (. No presente
estudo duas das 20 criancas do sexo feminino (10%) apresentavam
este sindroma.

Conclusoes

A Coartacdo da Aorta no primeiro ano de vida foi sintomatica
em 84,6% dos casos, incluindo 20,5% de casos com diagnéstico
inicial ndo cardiolgico. As formas de apresentacdo foram na
enorme maioria das vezes, um quadro de Insuficiéncia cardfaca
congestiva grave associada a auséncia ou diminui¢do dos pulsos
femurais durante o primeiro més de vida.

A Coartagdo da Aorta é, nestas circunstancias, uma situacio
grave, requerendo nos casos sintomaticos cirurgia urgente.

A conjugacio da clinica com a ecocardiografia permite fazer
operar um ndmero significativamente crescente de doentes sem
cateterismo prévio.

Os factores que na nossa experiéncia contribuiram para
agravar o prognéstico quanto a mortalidade e risco de reestenose
foram: a hipoplasia do arco aértico; a presenga de malformagdes
cardiacas associadas e uma menor idade do doente na altura do
diagnéstico e da cirurgia.
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