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• Aspectos gerais – cardiopatias congênitas 
• Fatores relacionados a indicação cirúrgica 
• Cardiopatias acianogênicas e cianogênicas
• Principais procedimentos cirúrgicos nos 
casos de cardiopatias congênitas.

• Tópicos das aulas 

• Técnicas, características do circuito e 
manejo da perfusão nestes procedimentos.
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• Objetivos 

Ø Adquirir conhecimentos gerais sobre as 
cardiopatias congênitas.

Ø Reconhecer e diferenciar as principais 
cardiopatias congênitas. 

Ø Descrever as diferentes técnicas cirúrgicas 
utilizadas.

Ø Conhecer as particularidades da CEC a ser 
utilizada na correção das cardiopatia congênitas.
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Aspectos Gerais 
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• Aspectos gerais 
Cardiopatias congênitas

Incidência : cardiopatias em geral 

9 / 1000 nascidos vivos (0,9%)

Brasil equivale há 25 a 30 mil / ano
Maior incidência:
Ø se avaliada no período fetal  (2%)

Ø se considerado os casos de aborto (10 a 20%)

Ø nos casos de recém nascidos prematuros (2%)
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• Aspectos gerais 

CIV 25-30
CIA-OS 6-8

PCA 6-8
CoAo 5-7
T4F 5-7
EP 5-7

E Ao 4-7
TGA 3-5

SHCE 1-3
SHCD 1-3

Lesão %
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• Aspectos gerais 
Valva aórtica bicúspide

(maior incidência)
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• Aspectos gerais 

Fatores que alteram a incidência:

Ø SEXO: Em geral M=F (CIA – F>M / EAo,TGA - M>F)

Ø RAÇA: Inconclusivo .  OBS :  HAS  > raça negra

Ø Fatores Geográficos: Cardiopatias adquiridas

Ø AMBIENTE: Cardioteratogenos (ex. ác retinóico), 
“drogas” (DZP, CE, cocaína, Lítio, ...)
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• Aspectos gerais 

Fatores que alteram a incidência:

Ø Dados Neonatais: Prematuridade.

Ø Doenças Maternas: Diabetes, LES,...

Ø GENÉTICOS: 1 DOS PAIS: 2-3%

1 FILHO AFETADO: 2-4%

2 FILHOS AFETADOS: 10%

PAI + 1 FILHO: 7%
SÍNDROMES
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• Aspectos gerais 
SD. DOWN
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• Aspectos gerais 

SD TURNER
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• Aspectos gerais 

Sd Down DSAV, T4F T21
Sd Edward’s CIV, DSAV, PCA T18

Sd Patau DVSVD, DAVP T13
Sd Turner CoAo, SHCE 45, X0

Sd Holt-Oram CIA, CIV, arritmias 12q2
Sd Williams E Ao supra, EsP 7q11.23
Sd Noonan EsP, PCA ?
Sd Marfan PVM, I Ao 15q15-21
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• Aspectos gerais 
Condições ideais para o pré-operatório:

Ø SEGUIMENTO CLÍNICO  - CARDIOPEDIATRAS

Ø DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

- Ecocardio e AngioCT (mais comuns)

- Cateterismo e RNM (condições especiais) 

Ø TRATAMENTO CIRÚRGICO ABERTO OU 

ENDOVASCULAR (80% serão cirúrgicos)
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• Aspectos gerais 

Fatores que influenciam a indicação cirúrgica:

Ø REPERCUSSÃO HEMODINÂMICA

Ø GRAU DE HIPÓXIA

Ø IDADE e PESO (ganho de peso e peso para CEC)

Ø CORREÇÃO TOTAL OU PARCIAL (paliativo)

Ø CONDIÇÕES PSICO-SOCIAIS (criança e pais)
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• Aspectos gerais 

Fatores que influenciam a indicação cirúrgica:

Ø REPERCUSSÃO HEMODINÂMICA:

- Dilatação de câmaras direitas / esquerdas

- Dilatação de veias e artérias

- Hipertensão pulmonar

- Grau de ICC (sianis e sintomas)
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Cardiopatias Acianogênicas
X

Cianogênicas
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• Cardiopatias acianogênicas e cianogênicas

CIANOSE:
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• Cardiopatias acianogênicas e cianogênicas

CIANOSE:
ü Sat O2 < 85%. Hb reduzida > 5g/100ml 

üSeveridade, paroxísmos, fatores de 

melhora/piora, posição preferencial

ü Baixo Débito > fluxo periférico lento > 

maior extração de O2
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• Cardiopatias acianogênicas e cianogênicas

CIANOGÊNICA

(hipóxia)
HIPERFLUXO HIPOFLUXO
TGA com CIV

DATVP

SHCE

DVSVD

VÚnico

T4F
EP ou AP  com

AT
VÚnico
Ebstein

CIA / CIV      
TGA

DVSVD

NORMOFLUXO

TGA 
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• Cardiopatias acianogênicas e cianogênicas

ACIANOGÊNICA

OBSTRUTIVA HIPERFLUXO

CoAo
Int A Ao

EAo severa
EM severa

EP severa   (sem 
CIA/CIV)

CIV / CIA
PCA

DSAV
JAo-TP
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Ø Comunicação interventricular  - CIV
• ACIANOGÊNICAS com hiperfluxo

Classificação:
- Via de entrada

- Perimembranosa

- Subaórtica
- Duplamente relacionada

(subpulmonar)

- Muscular

Repercussão
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Ø Comunicação interatrial - CIA
• ACIANOGÊNICAS com hiperfluxo

Classificação:
- Ostio secundum

- Ostio primum

- Seio venoso
- Seio coronário

- “Forame oval”

Repercussão
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Ø Persistência do canal arterial  - PCA
• ACIANOGÊNICAS com hiperfluxo

Fatores relacionados
- Neonatal (Prematuridade)

- Pediátrico

- Adulto
- Tamanho do diâmetro

Repercussão
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Ø Defeito do septo atrioventricular  - DSAV
• ACIANOGÊNICAS com hiperfluxo

Classificação:
- Total:

Tipo A / B/ C de Rastelli

- Parcial (CIA-OP + cleft mitral)

Repercussão
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Ø Coarctação da aorta  - CoAo
• ACIANOGÊNICAS com obstrução

Classificação:
- Pré ductal

- Justa ductal

- Pós ductal

(diferencial pela oximetria)

Gradiente
Repercussão
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Ø Interrupção do arco aórtico  - IAAo
• ACIANOGÊNICAS com obstrução

Classificação:
ü Tipo A: 25-40%

ü Tipo B: 55-70%

ü Tipo C: < 5 %
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Ø Drenagem anômala total das veias pulmonares  -
DATVP 

• CIANOGÊNICAS com hiperfluxo
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Ø Síndrome da hipoplasia do coração esquerdo  -
SHCE

• CIANOGÊNICAS com hiperfluxo
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Ø Dupla via de saída do ventrículo direito - DVSVD
• CIANOGÊNICAS com hiperfluxo

ü Ambas artérias se originam do VD

ü Subcategorias (EP, localização CIV, 
relação Ao-TP

ü Diagnóstico se mesclam: DVSVD 
com TGA / DVSVV com EP / Anomalia 
Taussig-Bing
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Ø Ventrículo único  - VU
• CIANOGÊNICAS com hiperfluxo
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Ø Transposição das grandes artérias  - TGA
• CIANOGÊNICAS com fluxo pulmonar normal

Fatores:
ü Presença de CIV

ü Presença de CIA e PCA

(atriosseptostomia)
ü Dextrocardia

ü TGA naturalmente 
corrigida
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Ø Transposição das grandes artérias  - TGA
• CIANOGÊNICAS com fluxo pulmonar normal
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Ø Tetralogia de Fallot - T4F
• CIANOGÊNICAS com hipofluxo

Cardiopatia congênita 
cianogênica constituída por 
quatro defeitos primários:

1. Hipoplasia de tronco pulmonar;
2. Comunicação interventricular 

perimembranosa subaórtica 
ampla;

3. Dextroposição da Aorta;
4. Hipertrofia de Ventrículo 

Direito.
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Ø Tetralogia de Fallot - T4F
• CIANOGÊNICAS com hipofluxo
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Ø Estenose ou atresia de valva pulmonar  -
EP ou AP   Associada a CIV 

• CIANOGÊNICAS com hipofluxo

CARDIOPATIAS CONGÊNITAS CORRIGIDAS COM CIRCULAÇÃO EXTRACORPÓREA



Dr Fernando Antoniali

Ø Estenose ou atresia de valva pulmonar  -
EP ou AP    Não associada a CIV  

• CIANOGÊNICAS com hipofluxo
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Procedimentos Cirúrgicos
&

Técnicas de Perfusão
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Ø Circulação Extracorpórea - CEC

• Técnicas de Perfusão 
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Ø Circulação Extracorpórea - CEC

• Técnicas de Perfusão 
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Ø Comunicação interatrial - CIA

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:
- Cirurgia aberta c/ CEC
- Endovascular s/ CEC
- Necessita bordas para 

realizar endovascular
- Cirurgia de baixo risco
- Cirurgia curativa
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• Principais procedimentos cirúrgicos 

CARDIOPATIAS CONGÊNITAS CORRIGIDAS COM CIRCULAÇÃO EXTRACORPÓREA



Dr Fernando Antoniali

Ø Comunicação interventricular  - CIV

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:
- Cirurgia aberta c/ CEC
- Endovascular (raro)
- Cirurgia de baixo risco
- Cirurgia curativa
- Pode provocar BAVT
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Ø Comunicação interventricular  - CIV
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Ø Defeito do septo atrioventricular  - DSAV

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:
- Cirurgia aberta c/ CEC
- Endovascular não existe
- Necessita  fechamento de 

CIA, CIV e plastias
valvares.

- Cirurgia de risco moderado
- Reoperações
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• Técnicas de Perfusão

ACIANOGÊNICAS COM HIPERFLUXO
- Canulação bicaval e aorta
- Cardioplegia cristalóide / sanguínea
- Normotermia ou hipotermia leve
- Detalhes específicos:

ü Excesso de volume nos casos de DSAV
ü Presença de veia cava superior esquerda
ü Presença de canal arterial pérveo
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Canal arterial pérveo:

- Menores de 1 ano

- Hiperfluxo não permite 
o diagnóstico pelo eco

- Roubo de fluxo
- Ligadura no início da 

CEC

- Mais grave em casos de  
Janela Aorto-pulmonar
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Ø Interrupção ou Hipoplasia de Arco Aórtico

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:

- Cirurgia aberta c/ CEC

- Realizada no período neonatal

- Reconstrução e ampliação do 
arco aórtico com patch 
pericárdio autólogo

- Bandagem do TP ou correção 
total se presença de CIV

- Alto risco cirúrgico
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Ø Interrupção ou Hipoplasia de Arco Aórtico

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:

- Cirurgia aberta c/ CEC

- Realizada no período neonatal

- Reconstrução e ampliação do 
arco aórtico com patch 
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total se presença de CIV
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• Técnicas de Perfusão
Hipoplasia ou Interrupção do Arco Aórtico
- Canulação bicaval (pode ser apenas do AD)
- Canulação do TBC com tubo de PTFE para perfundir

a parte superior do corpo (aorta ascendente fina) + 
canulação do canal arterial (cadarçamento)

- Duas linhas arteriais no início. Canulação do enxerto
de PTFE facilita na saída de CEC 

- Hipotermia profunda com parada circulatória total 
(PCT) ou perfusão cerebral seletiva (PCS)

- Cardioplegia na raiz aórtica (entre 23ºe 25º Celsius)
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Ø Transposição das grandes artérias  - TGA

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:

- Cirurgia aberta c/ CEC

- Realizada no período 
neonatal

- Troca na posição das 
artérias e coronárias –
Técnica de Jatene

- Switch atrial - Senning

- Alto risco cirúrgico
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Ø Transposição das grandes artérias  - TGA

• Principais procedimentos cirúrgicos 

• Técnicas de Perfusão

Transposição de Grandes Artérias
- Canulação bicaval e aorta (alta)
- Cardioplegia deve ser a melhor disponível
- Hipotermia leve a moderada
- Detalhes específicos:

ü Maior tempo de CEC – mais SIRS
ü Maior risco de sangramento – hemoderivados
ü Reperfusão coronariana – risco de kinks
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Ø Síndrome da hipoplasia do coração esquerdo - SHCE
• Principais procedimentos cirúrgicos

Tratamento:
- Cirurgia aberta
- Noorwood / Sano
- Risco cirúrgico muito 

alto
- Tratamento híbrido 

(não envolve CEC)
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• Técnicas de Perfusão
Hipoplasia do Coração Esquerdo
- Canulação bicaval ou única em AD
- Canulação do canal arterial – perfusão de toda aorta
- Cardioplegia na aorta ascendente hipoplásica – atenção!
- Hipotermia profunda com PCT ou perfusão cerebral 

seletiva – canulação do TBC após abrir o arco
- Se presença de CoAo – necessita canular o TBC com 

enxerto de PTFE. Fluxo por duas linhas arteriais!
- Maior tempo de CEC – mais SIRS
- Maior risco de sangramento – hemoderivados

Ø Síndrome da hipoplasia do coração esquerdo - SHCE
• Principais procedimentos cirúrgicos
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Ø Ventrículo único  - VU

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:

- Cirurgia aberta

- Cirurgias estagiadas

- Bandagem da AP

- Shunt sist-pulmonar 
(Blalock-Taussig) 

- Derivação cavo –
pulmonar (Glenn / 
Fontan)
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Ø Tetralogia de Fallot - T4F

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:

- Cirurgia aberta c/ CEC

- Endovascular não existe

- Necessita  fechamento da CIV e 
ampliação da via de saída do 
VD com ressecção muscular e 
patchs (monocúspide ou não).

- Cirurgia de risco moderado

- Reoperações

CARDIOPATIAS CONGÊNITAS CORRIGIDAS COM CIRCULAÇÃO EXTRACORPÓREA



Dr Fernando Antoniali

Ø Tetralogia de Fallot - T4F

• Principais procedimentos cirúrgicos 

CARDIOPATIAS CONGÊNITAS CORRIGIDAS COM CIRCULAÇÃO EXTRACORPÓREA



Dr Fernando Antoniali

Ø Estenose ou atresia de valva pulmonar  -
EP ou AP   Associada a CIV 

• Principais procedimentos cirúrgicos 

Tratamento:

- Cirurgia aberta

- Endovascular ruim

- Tratamento paliativo 
(shunt sistêmico –
pulmonar) Blalock-
Taussig.

- Cirurgia  corretiva –
técnica de Rastelli (tubo 
VD-TP).
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- Shunt sistêmico –
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• Técnicas de Perfusão
Shunt Sistêmico-pulmonar (Blalock-Taussig-Thomas)
- Procedimento pode ser com ou sem CEC
- Quando se necessitam ampliações associadas usa-se CEC
- Canulação única em AD e da aorta.
- Sem pinçamento total da aorta – coração batendo!
- Normotermia!
- Saída de CEC – ajuste perfusão sistêmica e pulmonar.
- Risco de trombose do enxerto – reversão parcial da 

heparina.
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• Técnicas de Perfusão
Derivação Cavo-pulmonar parcial (Glenn) e total (Fontan)
- É possível fazer o Glenn sem CEC – desvio do sangue da 

inominada para o AD. Mas maioria faz com CEC!
- Fontan é praticamente sempre com CEC (muito risco sem!!!)
- Canulação bicaval (veia inominada) mais a aorta.
- Sem cardioplegia no Glenn e geralmente com pinçamento

total da aorta e cardioplegia no Fontan
- Saída de CEC – paciente com dorso elevado no Glenn e 

membros inferiores pouco elevados no Fontan
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• Técnicas de Perfusão
Correção de Tetralogia de Fallot e Cirurgia de Rastelli
- Sempre feita com CEC.
- Canulação bicaval e da aorta.
- Atenção a grande possibilidade de colaterais sistêmico –

pulmonares (roubo de fluxo)
- Sem cardioplegia nos casos de apenas troca do tubo VD-TP 

mas a maioria faz pincamento e cardioplegia 
- Crianças cianóticas – necessitam menos oxigênio mas 

devem manter boa hematimetria.
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• Em resumo 

ØCerca de 1% das crianças nascidas vivas tem 

cardiopatia congênita.

Ø No Brasil entre 20 a 25 mil por ano precisam 

de cirurgia  cardíaca infantil.

Ø A indicação cirúrgica é feita baseando-se na 

repercussão hemodinâmica e clínica do paciente
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• Em resumo 

ØA maior parte das cardiopatias congênitas são 

corrigidas com uso de circulação extracorpórea

Ø Conforme a alteração congênita, diferentes 

técnicas de perfusão poderão ser utilizadas

Ø A interação entre o cirurgião cardíaco e o 

perfusionista é fundamental nestes casos.
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