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CAPITULO 41. DOENCAS CARDIACAS MAIS COMUNS

41.2 CONTEXTO

Em idade pediatrica, das patologias que mais
frequentemente se associam a uma significati-
va morbi-mortalidade, destacam-se as do foro
cardiaco. Dai que, a sintomatologia cardiaca é
uma causa frequente de referenciacdo, mesmo
guando manifestamente benigna, como é o caso
das sincopes vaso-vagais, a dor toracica de origem
musculo-esquelética ou as palpitacoes.

Como tal, é importante esclarecer logo a
partida os sintomas e sinais clinicos que devem
alertar o clinico para uma possivel causa cardiaca.
Qualquer doente, com as situacgdes ja referidas no
texto, deve ser oportunamente observado pela
Cardiologia Pediatrica se:

e tiver antecedentes de cardiopatia con-
génita ou adquirida.

e tiver antecedentes familiares de cardio-
patia (i.e.miocardiopatia hipertréfica) ou
morte subita.

® as queixas se associam ao esforco (quer
durante, quer apos).

e for portador de outras doencas com en-

volvimento cardiaco.

De seguida serdo abordadas as doencas
cardiacas, congénitas e adquiridas, mais comuns.
41.2 DESCRICAO DO TEMA
41.2.1 Cardiopatias congénitas

Definem-se como anomalias da estrutura ou
funcdo do sistema cardiovascular, presentes ao
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nascimento. Tém uma incidéncia de cerca de 1%
(nados-vivos) e sdo consideradas as malformacoes
congénitas mais frequentes. Nesta incidéncia nao
estao incluidas as duas anomalias mais comuns: a bi-
cuspidia adrtica e o prolapso da valvula mitral. Nem
sempre sdo anomalias isoladas e podem associar-se
a varios sindromes como é o caso da trissomia 21,
sindromes de Williams e de Turner, entre outros.

Podemos classifica-las como acianéticas,
cianoticas e obstrutivas, que passaremos a
descrever. E importante referir que algumas ar-
ritmias sdo igualmente de origem congénita e
serdo discutidas em paragrafo proprio.

As cardiopatias que serdo discutidas nesta
seccao sao a comunicacao interauricular (CIA),
a comunicacao interventricular (CIV) e a persis-
téncia do canal arterial (PCA), a tetralogia de
Fallot, a transposicao das grandes artérias (TGA),
a coartacao da aorta (CoAo), a estenose valvular
pulmonar (EP), o sindrome de Wolf-Parkinson-
White, o sindrome do QT Longo, a miocardite e
a doenca de Kawasaki.

41.2.1.1 Cardiopatias congénitas acianoéticas

Implicitamente ndo cursam com cianose e a
manifestacao clinica mais habitual é o sopro cardia-
co. Quando a malformacao é hemodinamicamente
significativa, evidenciam-se entao sinais de insufi-
ciéncia cardiaca congestiva. Neste grupo também
se incluem algumas cardiopatias obstrutivas, como
é 0 caso da estenose valvular pulmonar, que sera
discutida na seccao “ Cardiopatias obstrutivas”.

41.2.1.1.1 Comunicacao Interauricular

Incidéncia

5 a 10% das cardiopatias congénitas. Mais
frequente quando se associa a outras cardiopatias
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congénitas mais complexas (30 a 50%), e é mais
frequente no sexo feminino (2:1).

Tipos

As formas mais comuns sdo o tipo ostium
secundum (50%); o tipo ostium primum (30%),
componente habitual de uma outra cardiopatia,
o defeito do septo auriculo-ventricular, frequen-
te nas criancas com trissomia 21; e o tipo sinus
venosus (10%), que habitualmente se associa aos
retornos venosos pulmonares anémalos.

Fisiopatologia

Devido a comunicacao entre as auriculas ocor-
re um “shunt” da auricula esquerda (por maior
pressdo dentro desta cavidade) para a auricula di-
reita, condicionando uma sobrecarga de volume nas
cavidades direitas do coracao e da vasculatura pul-
monar com subsequente dilatacdo destas estruturas.

Clinica

O aumento do fluxo de sangue através das
valvulas tricispide e pulmonar resulta nas seguin-
tes alteracbes: desdobramento fixo do segundo
tom cardiaco (52) (normalmente durante a inspi-
racao existe desdobramento do S2, mas na CIA
deixa de haver esse desdobramento) e um sopro
sistélico de ejecdo. E raro o quadro de insuficiéncia
cardiaca congestiva.

Tratamento

Depende das dimensdes da comunicacao e
resultante impacto hemodinamico. As CIAs pe-
quenas (inferiores a trés mm) praticamente todas
encerram espontaneamente.

Se houver indicacdo para encerramen-
to, atualmente preconiza-se o encerramento
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percutaneo do defeito. O encerramento cirdrgi-
co é reservado para as comunicacdes de maiores
dimensoes.
e Nao estd indicada a profilaxia da endo-
cardite bacteriana.
e Nao existem contra-indicacoes a pratica
do desporto, mesmo apdés a correcao
percutanea/ cirdrgica.

41.2.1.1.2 Comunicacao Interventricular

Incidéncia

Cardiopatia congénita mais frequente (15 a
20%), excluindo a associacdo com outras cardio-
patias mais complexas. A incidéncia é semelhante
entre géneros.

Tipos

Perimembranosa (70%) e muscular. A CIV
de camara de entrada, a semelhanca da CIA tipo
ostium primum, relaciona-se com os defeitos do
septo auriculo-ventriculares.

Fisiopatologia

Quanto maiores as dimensdes da comunica-
¢ao, maior o “shunt” interventricular e, consequen-
temente maior o fluxo de sangue para a vasculatura
pulmonar. Este aumento do fluxo pulmonar tam-
bém depende da resisténcia vascular pulmonar e,
guanto menor, maior também o “shunt” pulmonar.
O aumento do fluxo sanguineo resulta na sobrecar-
ga de volume nas cavidades cardiacas esquerdas
e na dilatagao destas. Esta sobrecarga de volume
resulta no aumento na pressao nas cavidades es-
querdas e se mantida, em edema pulmonar.

Clinica - o sinal clinico mais evidente é o
sopro holosistoélico, pois o “shunt” interventricular
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ocorre continuamente durante a sistole e é mais
acentuado a esquerda do bordo inferior do ester-
no. Se a CIV for restritiva sera possivel palpar um
frémito precordial. Em casos de se associar hiper-
tensdo arterial pulmonar, o S2 estara mais intenso.

A referir que recém-nascidos com comuni-
cacbes interventriculares (CIVs) hemodinamica-
mente significativas raramente apresentam um
quadro de insuficiéncia cardiaca devido a elevada
resisténcia vascular pulmonar tipica desta faixa
etaria. No entanto, por volta das quatro a seis
semanas de vida, quando estas atingem valores
normais, surgem entao os sinais clinicos sugestivos
de insuficiéncia cardiaca (ma progressao ponderal,
taquipneia, taquicardia, galope e hepatomegalia,
entre outros).

Tratamento

Cerca de 30 a 40% das CIVs encerram es-
pontaneamente, exceto as CIVs de camara de
entrada. As CIVs restritivas nao necessitam de
qualquer tipo de tratamento. Quando hemodina-
micamente significativas, o tratamento cirurgico é
0 mais indicado. A salientar que é possivel o en-
cerramento percutaneo das CIVs, particularmente
das musculares, mas este deve ser contemplado

apenas em criancas mais velhas.

e Estd indicada a profilaxia da endocar-
dite bacteriana, mesmo apds o trata-
mento cirdrgico, se mantiver defeitos
residuais.

e Nao existem contra-indicacbes a pratica
do desporto, mesmo apds a correcao
cirurgica, salvo terem ocorrido sequelas
importantes, como o bloqueio auriculo-
-ventricular pds cirurgico.
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41.2.1.1.3 Persisténcia do canal arterial

Incidéncia

5 a 10% das cardiopatias congénitas, sendo
esta incidéncia muito superior nos recém-nasci-
dos prematuros ou quando associado a outras
cardiopatias congénitas mais complexas. E mais
frequente no sexo feminino (3:1).

O canal arterial € uma estrutura tubular que
conecta a aorta descendente a artéria pulmonar.
A sua paténcia durante a vida fetal é essencial
para a sobrevivéncia do feto. Ap6s o nascimen-
to 0 aumento da pressao parcial de oxigénio
e a diminuicdo das prostaglandinas circulantes
determinam o seu encerramento, que normal-
mente ocorre espontaneamente nas primeiras 48
horas de vida. Nas cardiopatias mais complexas
o encerramento do canal arterial coincide com
as manifestacoes clinicas dessas patologias (ver
mais a frente). A incidéncia é semelhante entre
géneros.

Tipos
S&o varios os tipos morfoldgicos da persistén-
cia do canal arterial (classificacdo de Krichenko).

Fisiopatologia

A magnitude do “shunt” entre a aorta des-
cendente e a artéria pulmonar e, como tal, a
magnitude do resultante hiperfluxo pulmonar
dependem da resisténcia imposta a este “shunt”
pelo canal arterial, nomeadamente da morfo-
logia do préprio canal arterial (diametro, com-
primento, tortuosidade) e da resisténcia arterial
pulmonar. Quanto maior a dimensdo do canal
arterial e menor a resisténcia vascular pulmonar,
maior o fluxo pulmonar. A semelhanca da CIV,
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o hiperfluxo pulmonar resulta na dilatacao das
cavidades esquerdas do coracéo.

Clinica- o sinal clinico mais evidente é o
sopro continuo, pois o “shunt” através do ca-
nal arterial ocorre durante a sistole e a diastole.
Tal como no caso da ClIV, se o canal arterial for
hemodinamicamente significativo é de esperar
nestas criancas um quadro de insuficiéncia car-
diaca congestiva.

Tratamento

O tratamento da PCA pode ser farmacolo-
gico, percutaneo ou cirdrgico.

O tratamento farmacolégico com anti-infla-
matorios nao esterdides (ibuprofeno, indometaci-
na) é limitado a recém-nascidos prematuros com
canais arteriais hemodinamicamente significativos.
Os recém-nascidos de termo ndo respondem a
estas medidas pois a PCA neste grupo de doentes
deve-se a uma alteracdo estrutural e ndo a idade
gestacional.

Na grande maioria dos casos recorre-se ao en-
cerramento percutaneo, salvo nos recém-nascidos
prematuros de muito baixo peso que nao respon-
dem ao tratamento farmacolégico ou quando o
canal arterial é de grandes dimensoes, impossibi-
litando a colocacao de dispositivos. Nestes, a la-
gueacao cirurgica é o procedimento mais indicado.

e Estd indicada a profilaxia da endocardite

bacteriana.

e Nao existem contra-indicacoes a pratica

do desporto, mesmo apds a correcao
percutanea/ cirdrgica.

Nota: o sindrome de Eisenmenger é uma
doenca obstrutiva vascular pulmonar que
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se desenvolve no caso de patologias com
“shunts” esquerdo-direito significativos
nao serem corrigidas atempadamente.
Ocorre inversao do “shunt” por aumento
das pressoes nas cavidades direitas do co-
racao devido ao aumento das resisténcias
pulmonares, e habitualmente implica que
a patologia subjacente se torne inoperavel.

41.2.1.2 Cardiopatias congénitas cianéticas

A cianose evidencia-se clinicamente quando
existe cerca de 5g/dL de hemoglobina desoxigena-
da no sangue e a saturacao periférica de oxigénio
é aproximadamente de 80%. Nas cardiopatias
congénitas ciandticas, a cianose resulta da mistura
de sangue venoso com o arterial. Em caso de
anemia, este sinal clinico pode nao ser percetivel.

41.2.1.2.1 Tetralogia de Fallot

Incidéncia

10% das cardiopatias congénitas. E a cardio-
patia cianética mais frequente fora do periodo neo-
natal. Tem incidéncia semelhante entre géneros.

Carateristicas morfologicas

Anomalia composta por uma CIV sub-adrtica
larga, obstrucdo da camara de saida do ventricu-
lo direito, habitualmente a nivel infundibular, uma
valvula adrtica mal-alinhada que “cavalga” o septo
interventricular e hipertrofia ventricular direita.

Fisiopatologia

A cianose depende do grau do obstaculo
ao fluxo pulmonar. Podem ocorrer episoddios su-
bitos de cianose grave secundarios a um “shunt”
direito-esquerdo, as chamadas “crises ciandticas”.



CAPITULO 41. DOENCAS CARDIACAS MAIS COMUNS

Clinica

A cianose ndo se manifesta inicialmente mas
é progressiva. O sopro sistolico audivel no foco
pulmonar é o sinal auscultatério mais evidente e
deve-se ao obstaculo pulmonar. Durante as crises
ciandticas este sopro desaparece devido a diminui-
¢ao do fluxo pulmonar, visto o sangue ser desviado
através da CIV para o lado esquerdo do coracéao.

Tratamento

O tratamento definitivo da tetralogia de
Fallot é cirtrgico, em que se encerra a CIV e se
alarga o trato de saida do ventriculo direito. O
propranolol utiliza-se profilaticamente para evi-
tar as crises ciandticas. As crises ciandéticas sao
emergéncias cardiacas e necessitam de tratamento
imediato, que inclui a posicao de cocaras, admi-
nistracado de morfina e de bicarbonato de sodio.
O inicio destes episoddios sinaliza um agravamento
do quadro clinico e deve-se nesta fase acelerar a
correcao cirurgica.

e Estd recomendada a profilaxia da endo-
cardite bacteriana.

e Nas criangas operadas ndo existem con-
tra-indicacoes a pratica do desporto,
salvo se tiveram sequelas pos cirurgicas

importantes.

41.2.1.2.2 Transposicao das grandes
artérias (TGA)

Incidéncia

0,2 a 0,4/1.000 nados-vivos. E a cardiopa-
tia ciandtica mais frequentemente diagnosticada
durante o periodo neonatal. E mais frequente no
sexo masculino (3:1).
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Carateristicas morfologicas

Existe uma discordancia ventriculo-arterial.
A aorta (Ao) tem origem no ventriculo direito
(VD) e a artéria pulmonar (AP) no ventriculo es-
querdo (VE).

Fisiopatologia

Dada a discordancia ventriculo-arterial exis-
tem duas circulacdes em paralelo (VD-Ao; VE-AP)
resultando numa ineficaz oxigenacdo da circula-
cdo sistémica. Esta so é possivel se existirem em
uma ou mais comunicacoes entre estas circulacoes
(i.e. CIA, CIV ou PCA).

Clinica

Devido as circulacbes em paralelo, a cia-
nose manifesta-se precocemente (nas primeiras
horas de vida), que se ndo for corrigida resulta
na morte do recém-nascido. A cianose nao res-
ponde a oferta de oxigénio. O sopro cardiaco é
um achado raro.

Tratamento

O tratamento definitivo da TGA é cirtrgico, e
habitualmente é realizado nas primeiras semanas
de vida. No entanto, logo a nascenga é emergente
corrigir a cianose, o que implica a administracao
de prostaglandina E1 ( mantem o canal arterial
patente) e realizar o procedimento de Rashkind
(para criar uma ClA), possibilitando a mistura
de sangue venoso e arterial melhorando assim a
oxigenacdo do leito sistémico.

e Estd recomendada a profilaxia da endo-
cardite bacteriana.

e Nas criancas operadas nao existem contra-
-indicacdes a pratica do desporto, salvo
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se tiverem sequelas pés cirdrgicas im-
portantes.

41.2.1.3 Cardiopatias obstrutivas
41.2.1.3.1 Coartacao da aorta

Incidéncia

8 a 10% das cardiopatias congénitas. E mais
frequente no sexo masculino (2:1).0corre em cerca
de 30% dos doentes portadores de sindrome
de Turner.

Carateristicas morfologicas

A grande maioria localiza-se na regiao
justa-ductal, distal a artéria subclavia esquerda.
A anomalia cardiaca que mais frequentemente
se associa a coartacao da aorta é a bicuspidia
aortica (85% dos doentes). Cerca de 5 a 10% dos
doentes com CoAo tem aneurismas intracerebrais
(aneurismas de Berry).

Fisiopatologia

Sendo um obstaculo esquerdo condiciona
um aumento da sobrecarga por pressao nas ca-
vidades esquerdas do coracdo. Trata-se portan-
to de um exemplo de uma cardiopatia em que
verifica um aumento da pdscarga com possivel
compromisso do débito cardiaco.

Clinica

Deve-se suspeitar quando existe um dife-
rencial da pressao arterial entre os membros su-
periores e 0s membros inferiores de 20 mmHg
ou mais. Dependendo do grau de obstrucéo, sdo
possiveis dois quadros clinicos, sendo os mais
habituais: choque cardiogénico coincidente com o
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encerramento do canal arterial no recém-nascido
com coartacdo da aorta grave (o canal arterial
permite a manutencao do fluxo sistémico através
da artéria pulmonar, visto ndo haver passagem
de sangue pela aorta) ou criancas assintomaticas
com hipertensao arterial apenas nos membros
superiores e com diminuicao dos pulsos femorais
a palpacao. Nestas, também pode ser percetivel
um sopro sistélico de ejecdo audivel na regiao su-
perior do bordo direito do esterno e/ou no dorso.

Tratamento

Nos recém-nascidos com choque cardiogé-
nico é emergente iniciar prostaglandinas E1 para
manter o canal arterial patente. Apés estabilizacdo
hemodinamica o tratamento definitivo é cirlrgico.

Nas criancas assintomaticas duas possibili-
dades existem: a angioplastia percutanea e, caso
esta ndo seja bem-sucedida, a correcdo cirdrgica.
Também devem ser submetidas a correcao cirdrgi-
ca as coartagdes da aorta mais complexas, como
é o caso da CoAo com hipoplasia do arco adrtico.

41.2.1.3.2 Estenose pulmonar (EP)

Incidéncia

8 a 12% das cardiopatias congénitas. A EP é
frequentemente associada a outras cardiopatias
mais complexas como é o caso da tetralogia de
Fallot. A incidéncia é idéntica entre géneros.

Carateristicas morfologicas

A estenose pulmonar pode ser de origem
valvular (frequente nas criancas com sindrome de
Noonan), infundibular (como é o caso na tetralo-
gia de Fallot) e supravalvular (mais frequente nas
criancas com sindrome de Williams).
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Fisiopatologia

Sendo um obstaculo direito pode condicio-
nar uma sobrecarga por pressao nas cavidades
direitas do coracao, resultando em hipertrofia e
dilatacao do ventriculo direito. Pode, nos casos
mais graves (estenose critica da pulmonar), com-
prometer o débito pulmonar e implicitamente o
débito sistémico.

Clinica

Depende do grau de obstrucdo. Recém-
nascidos com estenose critica da pulmonar mani-
festam cianose precocemente, que mais uma vez,
coincide com o encerramento do canal arterial.
Nas criangas mais velhas, um sopro sistélico de
ejecado mais audivel no segundo espaco intercos-
tal esquerdo (foco pulmonar) é o achado clinico
mais evidente.

Tratamento

Nos recém-nascidos com estenose critica
da artéria pulmonar é emergente iniciar prosta-
glandinas E1 para manter o canal arterial patente
e, assim, manter o débito pulmonar para que o
sangue possa ser oxigenado. Apos estabilizacao
do doente a perfuracdo percutanea ou cirtrgica
sdo opcoes terapéuticas ao nosso dispor.

Nas criancas assintomaticas, dependendo
do grau de obstrucédo, a dilatacdo percutanea é
o procedimento mais comum.

41.2.2 Alteracoes da conducao cardiaca

41.2.2.1 Sindrome de Wolf-Parkinson-White
Em idade pediatrica o sindrome de Wolf-
Parkinson-White (S.WPW) é o mais comum dos
sindromes de pré-excitacao (ativagao precoce)
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ventricular. Deve-se a presenca de uma via aces-
séria entre as auriculas e os ventriculos, em que
o impulso cardiaco despolariza diretamente os
ventriculos fazendo um bypass ao nddulo auri-
culo-ventricular.

Refere-se a “padrao de Wolf-Parkinson White"
se existirem apenas alteracoes eletrocardiografi-
cas que tipicamente caraterizam esta anomalia
da conducéao cardiaca. Quando se associa a uma
arritmia, ai usamos o termo “sindrome de WPW".

Incidéncia

O padrdo WPW esta presente em cerca de
0,1 a 0,3% da populagdo. A incidéncia é superior
nos parentes de primeiro grau portadores deste
padrado (0,5%). A incidéncia do sindrome é substan-
cialmente mais baixa, variando entre 0,07 a 0,12%.
Cerca de 20 a 30% dos doentes com o padrao
WPW desenvolve arritmias, das quais a taquicar-
dia supraventricular (TSV) é a mais comum. Esta
arritmia, a TSV, durante a infancia tem dois picos
de incidéncia: primeiro ano de vida e adolescéncia.
Menos frequente & a fibrilacdo auricular, no entanto,
mais preocupante pois pode resultar na fibrilacdo
ventricular e maior risco de morte subita.

A cardiopatia congénita que mais frequen-
temente se associa ao sindrome de WPW ¢é a
anomalia de Ebstein da valvula tricuspide, embora,
na grande maioria dos casos nao se correlacione

com outras cardiopatias congénitas.

Carateristicas

O diagnostico de sindrome de WPW ¢é ele-
trocardiogréfico. A conducao do impulso cardiaco
através da via anémala resulta em: intervalo PR
curto, complexo QRS largo, onda delta (inflexdo
inicial do complexo QRS).
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Clinica

A maioria dos portadores de sindrome WPW
é assintomatico. As manifestacoes clinicas da
TSV variam desde um desconforto precordial a
descompensacao cardiaca por baixo débito, par-
ticularmente nas idades mais precoces.

As crises de TSV sao emergéncias car-
diacas. As medidas usadas para tratar esta ta-
quicardia incluem: manobras vagais (gelo na face
nos lactentes), adenosina e, se necessario, car-
dioversao elétrica.

O tratamento créonico consiste em adminis-
trar beta-bloqueantes para prevenir as crises de
TSV. Em idade apropriada a ablacdo por radio-
-frequéncia é curativa em cerca de 95% dos casos.

e A pratica do desporto depende da res-

posta ao esforco. Se durante uma prova
de esforco se desencadearem arritmias,
o desporto nado é permitido.

41.2.2.2 Sindrome do QT Longo

O sindrome do QT Longo (SQTL) caracteriza-
-se por um prolongamento do intervalo QT no
eletrocardiograma e por um risco aumentado de
morte subita.

Incidéncia

1/25.000 a 10.000 na populacao, em geral.
Em relacao as criancas com surdez congénita,
estima-se que entre 0,3 a 3,7% tenham SQTL.
Apesar de ser mais frequente no sexo feminino,
a mortalidade é superior nos rapazes.

Carateristicas

O SQTL pode ser congénito ou adquirido.
As formas congénitas, causadas por mutagdes
genéticas que codificam canais idnicos cardiacos,
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sdo habitualmente autossémicas dominantes.
As formas recessivas tém um fenétipo mais agres-
sivo e podem associar-se a surdez neuro-sensorial.

As formas adquiridas sdo causadas por varios
estimulos, como, por exemplo, distdrbios meta-
bolicos, eletroliticos ou farmacos. Ao contrario
das formas congénitas, as formas adquiridas sdo
reversiveis apos correcdo da causa subjacente.

Até & data foram identificadas mutacbes em
13 genes, pelo que existem 13 tipos de SQTL, de-
signados de SQTL 1 a 13, sendo os trés primeiros
os mais frequentes.

O diagnostico é feito através da medicao do
intervalo QT em funcao da frequéncia cardiaca
(ajustada a idade e género), ou seja, o intervalo
QT corrigido (QTc). Para se calcular o QTc utiliza-se
a férmula de Bazett (QTc= intervalo QT/A/intervalo
RR).

Clinica

Os doentes portadores de SQTL podem ma-
nifestar um espetro de manifestacoes clinicas, tal
como, palpitacoes, lipotimias, sincope, paragem
cardiaca e morte subita.

E habitualmente associado a uma forma de
taquicardia ventricular conhecida por Torsades de
Pointes que, em grande parte, é desencadeada
por varios fatores externos, nomeadamente, exer-
cicio, mergulhar e ruidos (despertador, telefone).
Episodios repetidos podem induzir sincope ou
progredir para a fibrilhagcao ventricular.

Tratamento

Os principais objetivos do tratamento do
SQTL congénito sao a prevencao da morte subita
e a diminuicdo da sintomatologia. Nao existe uma
terapéutica curativa.
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Devem-se instituir medidas gerais tais como
evitar o consumo de farmacos que prolonguem o
intervalo QT e atividades fisicas intensas.

Todos os doentes com SQTL devem ser me-
dicados com beta-bloqueantes. Estes reduzem
a incidéncia de morte subita de 50% para 5%.

Nos doentes de alto risco (i.e. sobreviven-
tes de paragem cardiaca) deve-se considerar a
implantacdo de um cardiodesfibrilhador implan-
tavel.

e A pratica de desporto esta contra-indicada.

41.2.3 Cardiopatias adquiridas

41.2.3.1 Miocardite

A miocardite define-se como uma inflama-
cao do miocardio. Apesar de varias causas estarem
implicadas na génese da miocardite, as infeciosas
sao as mais comuns. Destas, as infecdes viricas
sdo as mais frequentes, principalmente as causa-
das pelos adenovirus e enterovirus (coxsackie B).
O parvovirus, embora menos comum, associa-se
a quadros clinicos mais graves.

Incidéncia

Dada a variabilidade clinica da doenca a ver-
dadeira incidéncia da miocardite virusal é desco-
nhecida. Estima-se que 1 a 5% de doentes com
infecdes virusais agudas tenham atingimento do
miocardio, embora a grande maioria sem qualquer
evidéncia de descompensacao cardiaca.

Fisiopatologia

A miocardite é uma doenca trifasica: da-se
inicialmente a invasao direta do miocardio pelo
virus, seguido de uma resposta auto-imune do
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qual resulta uma lesdao do miocardio e por fim
a miocardiopatia dilatada. Esta ultima fase cor-
responde habitualmente a fase clinica, sendo as
duas primeiras fases consideradas assintomaticas.

Clinica

As manifestacdes clinicas sdo variaveis.
As criancas assintomaticas (provavelmente apenas
com alteracdes inespecificas no eletrocardiogra-
ma) ou aquelas com insuficiéncia cardiaca mas
com funcéo contratil preservada evoluem favo-
ravelmente. O mesmo ndo acontece nas criancas
com miocardiopatia dilatada, em que apenas 25%
recupera totalmente.

Diagnéstico

Apesar do exame gold standard ser a bidpsia
endomiocardica, em idades pediatricas é limitado
pelo seu carater invasivo. O ecocardiograma é
uma ferramenta extremamente Util na avaliacao
de doentes com miocardite. Permite o diagndstico
de miocardiopatia dilatada e avalia o grau de
disfuncdo cardiaca. Outros exames imagiologi-
Cos a que podemos recorrer sao a ressonancia
magnética e a cintigrafia cardfaca.

Analiticamente as troponinas cardiacas su-
gerem necrose miocardica e estdo habitualmente
elevadas nas miocardites viricas.

A avaliacao etioldgica depende do contexto
clinico. Por exemplo, em caso de um processo
infecioso recente, deve-se proceder a estudos
de pesquisa virusal.

Tratamento

Na fase aguda da doenca, um doente com
descompensacao cardiaca por disfuncdo contratil
pode necessitar da administracao de inotropicos
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vasodilatadores e de terapéutica anti-congestiva.
Posteriormente, os diuréticos, os inibidores da
enzima de conversao da angiotensina e os beta-
-blogueantes constituem a terapéutica de base
desta patologia.

41.2.3.2 Doenca de Kawasaki

A doenca de Kawasaki (ver licdo de exan-
temas) é uma vasculite sistémica de etiologia
desconhecida, atingindo principalmente as pe-
guenas e médias artérias, em particular, as arté-
rias coronarias e condicionando a formacao de
aneurismas coronarios (25% em doentes nao
medicados).

E, atualmente, a principal causa de cardio-
patia adquirida em paises desenvolvidos.

Incidéncia

Afeta 3,4 a 100/100.000 criancas, com um
predominio no sexo masculino (1,5:1). Ocorre es-
sencialmente em criancas abaixo dos cinco anos
de idade, com uma média de dois anos. A taxa de
mortalidade pode atingir 0os 2%, particularmente
em criancas com menos de dois anos.

Diagnéstico e clinica

Os critérios propostos pela American Heart
Association para o diagnoéstico da doenca de
Kawasaki sao:

febre elevada com pelo menos cinco dias
de evolucao, e quatro dos cinco sinais
clinicos:

i) hiperémia conjuntival bulbar bilateral sem
exsudato;
ii) alteracdes da mucosa oral;

ANTONIO PIRES

i) alteracoes a nivel das maos e pés (edema,
rubor, descamacao);
iv) exantema polimorfo; e

v) linfadenopatia cervical (diametro > 1,5cm).

Trata-se de uma doenca trifasica, com a

seguinte evolucao:

e fase aguda: dura cerca de uma a duas
semanas e coincide com o aparecimento
dos sinais clinicos. Nesta fase normalmen-
te ndo se observam aneurismas corona-
rios.

e fase sub-aguda: dura entre duas a qua-
tro semanas. Observa-se a resolucao dos
sinais clinicos constatados anteriormente
e surgem a descamacao dos dedos, a
trombocitose e 0s aneurismas coronarios.
E nesta fase que ha maior risco de morte.

e fase de convalescenca: sete a oito se-
manas apos o inicio do quadro clinico
e coincide com a normalizacdo dos bio-
marcadores inflamatoérios (velocidade de
sedimentacao e proteina C reativa).

Face a alta probabilidade de envolvimento
cardiaco, que ndo se limita apenas ao risco de
aneurismas coronarios, todos os doentes devem
realizar uma ecocardiografia na altura do diag-
nostico da doenca, a segunda semana de doenca
(coincide com o aparecimento dos aneurismas)
e entre a sexta e a oitava semana de doenca
(controlo dos aneurismas e, particularmente da
resposta a terapéutica instituida).

Existe também o diagndstico de doenca de
Kawasaki incompleta ou atipica que se carateriza
por quadro de febre inexplicada com duracao
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de pelo menos cinco dias e trés dos critérios ja
referidos. O diagndstico desta entidade exige um
alto grau de suspeicao.

Tratamento

Na doenca de Kawasaki o principal objetivo
do tratamento é reduzir a incidéncia da doen-
ca coronaria. A estratégia terapéutica inclui a
administracdo de imunoglobulina (que reduz a
incidéncia de aneurismas para 5%) que deve ser
administrada idealmente nos primeiros dez dias
da doenca e o acido acetilsalicilico em doses anti-
-inflamatérias. Apds a fase aguda, o acido acetil-
salicilico é reduzido para doses anti-agregantes
plaquetarias até a normalizacao da velocidade de
sedimentacao e do valor de plaquetas, desde que
nao haja evidéncia de envolvimento coronario.
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