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Resumo: A associacdo entre estenose adrtica grave e atresia pulmonar € rarissima com poucos relatos.
Uma cardiopatia congénita (CC) ciandtica critica com alta mortalidade que precisa de rapida
intervencdo para um melhor progndstico. EFAM, sexo feminino, pés-termo, adequada para idade
gestacional. Mée diabética gestacional em uso de insulina, hipertensa e com infeccéo de trato
urinario. Diagnosticada com CC no servico de origem e transferida para o de referéncia com 16
horas de vida. Chegou em oxigénio com fracdo inspirada de 50% em uso de Prostaglandina E2.
Um ecocardiograma revelou Atresia Pulmonar com septo integro, estenose adrtica importante,
hipoplasia da valva tricuspide, ventriculo direito hipoplasico e hipertréfico, 1&mina da fossa oval
multifenestrada e canal arterial pérvio. A paciente apresentou apneia, transferida para ventilacéo
nao invasiva, feita passagem de pressdo arterial invasiva e cateter venoso central. Entubada pela
manutencdo da apneia. Estabilizada, foi feita vavuloplastia adrtica, ligadura de candl,
atriosseptectomia e shunt sistémico pulmonar (Cirurgia de Blalock Taussig Thomas), 5 dias apds
a admissdo. Evoluiu com choque cardiogénico, sendo instalada oxigenagcdo por membrana
extracorporea (ECMO VA) ap6s 1 dia de cirurgia. Apresentou arritmia supraventricular
controlada com amiodarona. Houve melhora da faléncia cardiorrespiratéria, desmame e retirada
da ECMO 48 horas ap0s. Teve piora ndo responsiva ao tratamento. Evoluiu com disfuncéo
multipla de 6rgéos e decidiu-se por condutas minimamente invasivas, com tratamento paliativo.
A paciente faleceu 14 dias ap06s a admissdo. A CC descrita envolve uma unido rara de atresia de
artéria pulmonar com septo integro e estenose adrtica grave univentricular. Ela compromete a
oxigenacdo pulmonar, que normamente depende do cana arterial pérvio e da comunicagdo
interatrial, exigindo intervencédo cirdrgica urgente. Nos primeiros dias de vida, ha a criacéo de um
Shunt Sistémico-Pulmonar, para manter o fluxo sanguineo pulmonar e garantir saturacéo de
oxigénio (SatO2) alvo 75-85%. Aos quatro meses, é realizada a Anastomose Cavo-Pulmonar
Parcial (Cirurgia de Glenn), ligando a veia cava superior as artérias pulmonares, reduzindo a
mistura de sangue, mantendo a SatO2 alvo entre 75-85% devido a permanéncia do retorno
venoso misturado vindo da veia cava inferior. Finalmente, por volta dos quatro anos, ocorre a
Anastomose Cavo-Pulmonar Total (Cirurgia de Fontan), conectando a veia cava inferior as
artérias pulmonares com um tubo, mantendo comunicagdo com o &trio, facilitando a drenagem do
sangue. Assim, ha SatO2 alvo superior a 92%, aproximando-se da fisioldgica, mas com
comunicacdo residual. A juncdo de estenose adrtica grave e atresia pulmonar com septo integro é
rarissima e apresenta alta mortalidade, pela dificuldade no manejo para manter o débito cardiaco
adequado. Mesmo com intervengdes, ndo foi possivel estabilizar a paciente, pois 0 débito da
circulagdo pulmonar ndo era o suficiente.
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