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Malformagdes do trato gastrointestinal entre
congénita
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Fundamento: As malformagbes extracardiacas (MEs) associadas a cardiopatia
congénita (CC) podem aumentar o risco de morbidade e mortalidade da crianga,
tornando, muitas vezes, a intervencgao cirurgica arriscada. Esta associagdo entre MEs
e CC pode envolver defeitos de diferentes sistemas ou tratos, como o gastrointestinal
(TGI). Objetivo: Determinar a frequéncia e os tipos de malformagéo do TGl em uma
amostra de pacientes com CC. Amostra e Métodos: Foram avaliados pacientes
hospitalizados pela primeira vez em uma unidade de tratamento intensivo cardiaca
de um hospital pediatrico de referéncia do sul do Brasil. Os dados clinicos foram
obtidos através do preenchimento de um protocolo padrdo. Resultados: A amostra
foi composta de 343 pacientes, 182 (53,1%) do sexo masculino, idades variando entre
1 dia a 14 anos e 6 meses (60,1% < 1 ano). Alteragdes do TGI foram evidenciadas
em 6 pacientes (1,7%) e consistiram de atresia de eséfago (n=2), estenose duodenal
(n=1), vesicula biliar multisseptada (n=1), canal anal anteriorizado (n=1), e anus
imperfurado (n=1). A CC mais observada entre os pacientes com malformagdes do
TGl foram os defeitos septais (n=3), em especial o defeito de septo ventricular (n=2).
Quatro pacientes eram sindrémicos, e alteragdes cromossémicas foram observadas
em 5 pacientes. Conclusdo: A partir da informagdo da presenga de uma alteragdo
no TGl associada, os profissionais da salude podem realizar uma avaliagdo mais
detalhada e dirigida dos pacientes com CC, visando o melhor manejo destes pacientes
e prevenindo futuras complicagdes, principalmente relacionadas ao seu prognéstico.

Alteragoes eletrofisiolégicas e terapia de ressincronizagdo cardiaca como ponte
para transplante na Doenca de Danon: relato de caso
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Fundamento: A doenga de Danon é uma doenga genética rara secundaria & mutacéo de
LAMP2, com actimulo de glicogénio nos cardiomidcitos e fibras musculares esqueléticas.
O diagnodstico é mais prevalente no sexo masculino e caracteriza-se pela triade de
insuficiéncia cardiaca (IC), miopatia esquelética e déficit cognitivo, podendo estar
associada a sindrome de Wolff-Parkinson-White (WPW). Objetivo: Relatar caso clinico de
paciente com comprometimento cardiaco grave, no qual a manifestacéo eletrofisiolégica
teve papel importante para definicdo terapéutica. Relato de caso: Paciente masculino,
15 anos, com diagnostico prévio de cardiomiopatia hipertréfica busca atendimento
por acentuacéo da dispneia e palpitagdes nas ultimas 24 horas. Apresentava ritmo de
fibrilagdo atrial (FA) associado a pré excitagdo ventricular, sendo realizada cardioversao
elétrica com sucesso. Ecocardiograma com fragédo de ejecéo de 29%, dilatagédo ventricular
e hipertrofia concéntrica (septo e parede posterior de 20mm). Estudo eletrofisiolégico com
presenga de via acessoéria de condugdo anterégrada em regido médio-septal direita.
Tendo em vista episddio de FA pré-excitada com alta resposta ventricular, optada pela
ablagéo. Durante aplicagdes de radiofrequéncia em local de maior precocidade do
sinal ventricular sem a presenca de feixe de His, verificava-se bloqueio atrioventricular
total (BAVT) de base e condugdo exclusiva pela via acessoria, sendo interrompido o
procedimento. Considerando classe funcional IV, sindrome de WPW cursando com FA
pré-excitada de alto risco e BAVT de base, optou-se pelo implante de cardiodesfibrilador
e ressincronizador cardiaco (TRC) com plano de ablagéo da via acessoéria. A associagdo
de IC com déficit cognitivo leve, fraqueza muscular proximal e pré-excitagé@o ventricular
levou a suspeita de sindrome genética, sendo confirmada a mutagdo no gene LAMP2
(741+1G>A), fortemente associada a doenga de Danon. Apds implante do dispositivo e
controle da arritmia, manteve seguimento ambulatorial e foi encaminhado para transplante
cardiaco com evolugéo favoravel. Conclusdo: A doenca de Danon é uma causa pouco
reconhecida de miocardiopatia e com prognéstico reservado, sendo o diagnéstico
correto relevante para a instituicdo do tratamento e aconselhamento genético. No caso
apresentado, a TRC e o controle da arritmia foram utilizados como opgdes terapéuticas
de ponte para o transplante cardiaco em paciente com IC classe |V, associada a BAVT de
base e FA pré-excitada de alto risco.
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O impacto da injuria miocardica no pés-operatério de cirurgia ndo cardiaca
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Fundamento: A definicdo de lesdo miocardica apés cirurgia ndo cardiaca (MINS) é
mais ampla do que a de infarto do miocardio (IAM), pois inclui ndo apenas o infarto, mas
também as demais lesdes miocardicas relevantes no perioperatério que ocorrem nos
primeiros 30 dias apds a cirurgia, excluindo-se as injurias de etiologia ndo isquémica.
Acreditamos que a avaliagdo de MINS em nossa populagédo, assim como a identificagao
de fatores de risco, contribuira para a redugdo de morbimortalidade em 30 dias no pés-
operatério de cirurgia ndo cardiaca. Objetivo: Avaliar o valor progndstico de MINS
em relagdo a desfecho cardiovascular maior e mortalidade em 30 dias em amostra
de pacientes brasileiros no pds-operatério de cirurgia ndo cardiaca e determinar
os preditores independentes pré-operatérios de MINS. Delineamento, Amostra e
Métodos: Estudo multicéntrico, coorte, prospectivo - VISION. A amostra foi composta
por 1001 pacientes do Hospital de Clinicas de Porto Alegre e 1503 pacientes do Hospital
do Coragédo em S&o Paulo entre setembro de 2008 a julho de 2012. Resultados: A
média de idade foi 61,93 anos (DP+11), com predominio do género feminino (51%).
Em 30 dias de pés-operatério, ocorreram MINS em 314 pacientes (13%) e morte em 43
pacientes (2%). As comorbidades mais frequentes foram diabetes (18%), HAS (53%),
DAC previa (13%), revascularizagdo miocardica tardia (13%) e cancer ativo (16%).
A maioria das cirurgias foi de baixo risco (49%) e cirurgia geral (18%). O tempo de
internacdo dos pacientes que apresentaram MINS foi em média 17,81 dias (DP+22,97)
e 0s que ndo apresentaram em média 5,8 dias(DP+10,95). Os preditores independentes
de mortalidade em 30 dias foram MINS (RC 3,17 (IC95% 1,56-6,41)), sangramento
maior (RC 5,75 (IC95% 2,75-12,05)), sepse (RC 5,08 (IC95% 2,25-11,46)), cancer ativo
(RC 4,22 (1C95% 1,98-8,98)) e cirurgia geral (RC 3,11 (IC95% 1,51-6,41)). No mesmo
periodo, os preditores independentes de MINS foram idade 2 75 anos (RC 2,02 (IC 95%
1,66-2,63)), DM (RC 1,31 (IC 95% 1,02-1,68)), HAS (RC1,39 (IC 95% 1,06-1,81)), ICC
e/ou DAC (RC 1,59 (IC 95% 1,22-2,06)) e insuficiéncia renal (DCE < 3mL/min ou didlise
RC 6,63 (IC 95% 4,72-9,31)). Concluséo: A incidéncia de MINS em 30 dias de pos-
operatério de cirurgia ndo-cardiaca estéa relacionada a maior mortalidade. Os preditores
independentes de MINS identificados nesse estudo foram idade = 75 anos, DM, HAS,
ICC e/ou DAC e insuficiéncia renal.

Paciente com fistula coronariana de duas artérias para cavidade cardiaca:
desfecho clinico apés dois anos de acompanhamento
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Fundamento: As fistulas coronarianas, comunicagdes entre artérias coronarias
e cavidades cardiacas ou tronco da artéria pulmonar, podem ter origem primaria
(congénita), ou secundaria (complicagdes cirdrgicas ou inflamagdo localizada). Com
incidéncia de 0,2-0,4% entre as cardiopatias congénitas, a descri¢do dessa patologia
se restringe a poucos casos na literatura. Objetivo: Relatar a evolugéo clinica de
uma paciente com fistula coronariana para ventriculo direito submetida a tratamento
conservador. Relato de caso: Sexo feminino, 59 anos, hipertensa, diabética, tabagista
e com hipotireoidismo. Nas consultas de acompanhamento apresentou melhora da
dispneia e da dor toracica, porém mantinha presséo arterial descompensada e de
dificil controle por provavel ma adeséo ao tratamento. Ecocardiograma repetido ao
final do segundo ano de acompanhamento nao apresentou alteragdes significativas
desde o diagndstico de fistula, mantendo uma fungéo sistélica ventricular esquerda
e direita preservadas, sem evidéncia de hiperfluxo pulmonar. No Ultimo ano de
acompanhamento, houve resolugdo completa dos sintomas, mostrando resultados
satisfatério na escolha do tratamento. Discussdo: Sugere-se que a patogénese
das fistulas coronarianas esteja relacionada a auséncia de involugao dos sinusoéides
do miocardio, no periodo embrionario. Pela baixa pressdo no ventriculo direito,
a probabilidade desses sinuséides ficarem pérvios ¢ maior do que no ventriculo
esquerdo, justificando sua maior incidéncia. Manifestagdes clinicas, como insuficiéncia
coronariana e insuficiéncia cardiaca, variam de acordo com o fluxo e o tempo de
evolugdo da fistula. A indicagdo de tratamento cirtrgico depende da localizagdo e do
debito dafistula; entretanto, o tratamento clinico prevalece em pacientes assintomaticos.
Recomendagdes incluem agentes antianginosos, como betabloqueadores, aspirina e
bloqueadores de canal de calcio. Agentes vasodilatadores sao contraindicados. Esse
caso demonstra que o manejo clinico inicial pode ser um 6tima opgdo em pacientes
que ndo apresentam insuficiéncia coronariana e insuficiéncia cardiaca grave.
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