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Resumo: A atresia pulmonar com septo interventricular integro € uma cardiopatia congénita cianética rara.
As edtratégias de intervencdo devem ser imediatas e conduzidas em etapas para melhor
prognostico. AVMB, sexo feminino, pré-termo e peso ao nascimento de 2495g. M&e diabética
gestacional, controlado com dieta, teve diagnostico fetal de estenose pulmonar valvar critica com
hipertrofia de ventriculo direito (VD) importante, comunicagcdo interatrial (CIA) pequena,
insuficiéncia trictspide moderada a importante. Submetida a valvoplastia percutanea com 10 dias
de vida e mantido uso de Alprostadil. Sem sucesso de desmame desta, indicada cirurgia aos 20
dias. Realizada atriosseptectomia com CIA de 8mm, ligadura e sec¢do do canal arterial (CA),
plastia da valva pulmonar e shunt sistémico pulmonar. Evoluiu no pds-operatorio com
bradicardia compensada, fez uso de marcapasso externo, voltando ao ritmo sinusal
espontaneamente. Feito desmame de Milrinone e iniciado Captopril devido hipertensdo arterial e
vasodilataco sistémica. Apresentou caguexia importante e dificuldade de desmame de oxigénio
(02) suplementar, dém de insuficiéncia cardiaca com fragdo de gecdo preservada de 70%.
Optado por associar Carvedilol, com boa resposta na otimizacdo de dose. Desde 0 nascimento
com desconforto respiratorio se fez necessario ventilagdo mecénica precoce, onde permaneceu
por 21 dias. Transicionada para cateter nasal (CN) de O2. Associado a desnutricdo importante e
dificuldade de ganho ponderal, fez uso de CPAP e CN de alto fluxo. Com melhora respiratoria,
permitiu desmame com fluxo de 1/min. O diagndstico dessa cardiopatia precisa de outras
alteracdes cardiacas para garantir desvio do fluxo sanguineo do lado direito ao lado esquerdo do
coracdo (ClA/comunicagdo interventricular, CA pérvio). A circulagdo pulmonar é dependente do
CA g, assim, é indispensavel o uso de prostaglandina desde o nascimento até a intervencéo
cirdrgica, para garantir oxigenacdo sanguinea. A abordagem terapéutica inicial é a cirurgia de
Blalock-Taussig-Thomas ou shunt central, em que é realizada uma derivagéo da artéria subclavia
(ou TBC) com artéria pulmonar. Esse procedimento é realizado nos primeiros dias de vida e
busca o balanco entre o fluxo pulmonar e sistémico, com alvo de saturacdo entre 75 e 85%. Com
VD hipoplasico, o coragdo tem fisiologia univentricular e, com o desenvolvimento do paciente,
progride-se para as proximas etapas. Com 4 meses de vida, faz-se a Cirurgia de Glenn com a
anastomose cavo pulmonar parcial. Depois, a Cirurgia de Fontan confecciona anastomose cavo
pulmonar total, aos 4 anos, atingindo saturacdo alvo > 92%. A fisiologia resultante busca
aproximar-se de um coragdo biventricular. O ecocardiograma fetal, com assisténcia adequada no
periodo perinatal e neonatal, permite o diagnéstico precoce, melhor conducdo do parto e
programacao terapéutica nos primeiros dias de vida. Assim, deve-se somar o diagnéstico precoce
ao tratamento imediato, para um melhor resultado.
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