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RESUMO

 
A coarctação da aorta pode manifestar-se de várias maneiras. O diagnóstico diferencial é particularmente difícil durante o período neonatal, especialmente em recém-nascidos se apresenta com sepse-like ou doença metabólica-like (ou seja, que se apresentam com quadro clínico semelhante à sepse ou doença metabólica).  Os autores descrevem 5 recém-nascidos (RN) que se apresentaram com acidose metabólica, insuficiência renal ou hepatite isquêmica e reforçam a importância do diagnóstico precoce para evitar resultado adverso.
INTRODUÇÃO

A coarctação da aorta é uma anomalia cardíaca congênita que pode levar a um espectro variável de apresentações. A condição pode causar insuficiência cardíaca congestiva na infância ou pode passar despercebida por muitos anos. Os autores discutem os achados clínicos em cinco recém-nascidos que se apresentaram com acidose metabólica, insuficiência renal ou de múltiplos órgãos e foram eventualmente diagnosticados com coarctação da aorta. Este relato reforça a importância de manter um alto índice de suspeita desta lesão em qualquer recém-nascido que se apresenta com sepse-like ou doença metabólica-like.
CASOS CLINICOS

PACIENTE 1: 
       O primeiro paciente era uma menina de 3 dias de vida, com idade de gestacional de 38 semanas que se apresentou com taquipnéia. O bebê tinha a pele mosqueada, dispnéia, hepatomegalia e sopro sistólico. Pulsos femorais eram fortes no momento da admissão, mas t ornaram-se mais fracos durante  o  follow-up.  Sua  pressão  sanguínea  do  braço direito foi 60/21 mmHg. Ela apresentou acidose metabólica severa que não respondeu à reposição de flúidos e a administração de bicarbonato (Tabela 1). Sua condição também foi complicada por disfunção renal e hepatite isquêmica. Foi necessária diálise peritoneal. Ecocardiografia revelou um aumento de átrio direito, ventrículo direito e artéria pulmonar,  bem como um defeito septal atrial e ductus arteriosus patente (DAP). A paciente foi diagnosticada com coarctação da aorta. O cateterismo cardíaco e a angiografia demonstraram coarctação discreta da aorta, um defeito do septo atrial e DAP. Não foi possível passar um fio-guia pelo segmento coarctado, de modo que o balão de angioplastia não pode ser realizado. Foi realizada coarctação por angioplastia por uma aba subclávia e o DAP foi ligado. A condição da paciente melhorou. Ela teve uma longa permanência na UTI Neonatal e recebeu alta 30 dias após a operação.
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Clinical and laboratory findings of five patients

Case | Case2 Case3 Cased Cases

‘Age at presentation (d) 3 9 3 3 8

‘Age at admission () 3 10 3 3 10

‘Age at cardiac diagnosis (4) 8 10 12 3 10

Weight (¢) 2400 200 2100 1100 3100

Blood pH 71 712 714 707 720

Bicarbonate (mEg/L) 95 75 80 122 101

BUN (mgldL) 64 18 48 50 63

Creatinine (mg/dL) 26 10 10 22 36

SGOT (UIL) 590 730 1o 56 1630

SGPT (UIL) 260 210 68 21 860

LDH (UL) 215 024 600 8090

Treatment Fluid nd bicarbonate  Fluid and bicarbonate  Fluid and bicarbonate  Mechanical ventla-  Mechanical ventila-
replacement, peri- replacement, dopa-  replacement,dopa-  tion, surfactant,bi tion, prostaglandin
toneal dialysis, mine infusion, anti=  mine infusion,anti-  carbonate replace- E, infusion, dopa-
vitamin K, prosta- biotics, fresh frozen  biotics ment, prostaglandin  mine, antibiotics,
‘glandin E,,dopa- plasma, vitamin K E,,dopamine, anti- fresh frozen plasma,
mine. biotics, exchange vitamin K

trnsfusion, peri-
toneal dialysis
Intervention for Coarctation angio-  Balloon coarctation Resectonmdend-  Died before interven-  Balloon coarctation
coarctation plasty by subclavian  angioplasty toend anastomosis  tion angioplasty

flap

Timing of intervention (d) is 10 n 10

BUN = blood urea nitrogen; LDH = hetate dehydrogenase; SGOT = serum glutamate oxaloacetste transaminase; SGPT = serum glutamate pyruvate

fransaminase.




BUN (blood urea nitrogen) e URÉIA

Uréia= BUN x 2,014
PACIENTE 2
        O segundo paciente era um menino de 10 dias de idade, que foi encaminhada ao Serviço dos autores com o diagnóstico presuntivo de sepse ou doença metabólica (Tabela 1). Ele tinha requerido grandes doses de bicarbonato para tratar acidose metabólica grave e foi colocado em infusão de dopamina na dose de um 5 µg/kg/min 
para tratar a hipotensão. Na admissão, ele apresentava taquipnéia, palidez, ritmo de galope, estertores finos na ausculta pulmonar, hepatomegalia e sopro sistólico. Todos os seus pulsos, incluindo os femorais eram fracos. A pressão arterial do braço direito era de 50 /30 mmHg. Ele tinha acidose metabólica e  elevadas enzimas hepáticas. O ecocardiograma revelou coarctação discreta da aorta, válvula aórtica bicúspide, e DAP. Foi realizado cateterismo cardíaco com urgência e balão de angioplastia, após a infusão de plasma fresco congelado e injeção de 1mg de vitamina K. A criança melhorou imediatamente, teve uma boa produção de urina e foi dada alta 3 dias após o procedimento.
PACIENTE 3


        O terceiro paciente era uma menina de 3 dias de idade, que foi encaminhado para o tratamento de insuficiência renal e sepse suspeita. Ela nasceu após uma gestação a termo e trabalho de parto prolongado. Suas primeiras horas foram sem intercorrências. No entanto, ela apresentou anúria e hipoatividade 48 horas após o nascimento. Na admissão, além hipoatividade, a paciente apresentava escleredema e equimoses  na face. Seus pulsos femorais eram fortes. No décimo segundo dia pós-natal, foi detectado sopro sistólico grau I / VI audível no terceiro espaço intercostal para a esquerda do esterno, com perda de pulsos femorais. Sua pressão sanguínea do braço direito era 70/40 mmhg. A paciente tinha acidose metabólica, sendo usado bicarbonato de sódio. Os resultados da avaliação de sepse, incluindo punção lombar e hemoculturas, foram negativos.  A ecocardiografia mostrou coarctação discreta da aorta e diminuição do fluxo sanguíneo no ductus arteriosus. Foi realizado cateterismo cardíaco com urgência através da veia femoral, mas angioplastia não pode ser realizada. A paciente foi submetida à cirurgia, que envolveu-ressecção do segmento coarctado da anastomose aorta, com ligadura do DAP. Seu pós-operatório foi sem intercorrências.
PACIENTE 4

        O quarto paciente era uma menina prematura de 31 semanas de idade gestacional que necessitou de ventilação mecânica e uso de surfactante para a síndrome de dificuldade respiratória (Tabela 1). Na admissão ela estava hipoativa e com taquipnéia. Seus pulsos femorais eram palpáveis e com ausculta cardíaca normal. Pressão arterial do braço direito foi de 60/35 mmHg. Ela tinha acidose metabólica, sendo usado bicarbonato de sódio. A paciente recebeu transfusão de sangue, terapia com antibióticos e dopamina. Screening para aminoácidos na urina e sangue foi normal, mas o nível de ácido láctico da paciente foi elevado.  A exsanguineotransfusão não controlou efetivamente a acidose, sendo então realizada diálise.  No terceiro dia pós-natal a uréia sanguínea aumentou para 127g% e a creatinina para 2,2mg%. Seus pulsos femorais estavam diminuídos. O ecocardiograma foi realizado para afastar malformação cardíaca e isso levou aos diagnósticos de coarctação da aorta e DAP. Foi iniciada a infusão de prostaglandina E1. Apesar do tratamento com antibiótico e de suporte, a condição da paciente deteriorou vindo a falecer no 26º dia de vida, antes que se fizesse   qualquer intervenção terapêutica para coarctação da aorta.  
PACIENTE 5:
        O quinto paciente era uma recém-nascido de 8 dias de idade, que foi admitido de outro hospital com taquipnéia, dificuldade respiratória e acidose metabólica grave. Ela foi tratada com bicarbonato de sódio, ventilação mecânica e antibióticos devido ao diagnóstico presuntivo de sepse. Ela foi encaminhada Hospital dos autores para investigação para descartar doença cardíaca. Na admissão a condição geral era ruim e a sua pele era manchada e fria. Havia muitos estertores em ambos os campos pulmonares e hepatomegalia. Os pulsos femorais estavam ausentes. A pressão arterial do braço direito era 100/65 mmHg. Ela foi diagnosticada com coarctação da aorta, DAP, hipertensão pulmonar e defeito do septal atrial. Ela tinha uréia, creatinina e enzimas hepáticas elevadas. Após a estabilização inicial, foram realizados cateterismo cardíaco de urgência e a angiografia e a discreta coarctação foi completamente dilatada com sucesso.  A paciente melhorou rapidamente e insuficiência renal aguda e a hepatite isquêmica resolveram em poucos dias.

DISCUSSÃO

        Um total de 5 a 8% de pacientes com doença cardíaca congênita têm coarctação da aorta(1). Essa condição aumenta a pós-carga do  ventrículo esquerdo e faz com que uma elevação da pressão arterial sistólica acima da constrição e pressão anormalmente baixa abaixo dela. As características clínicas dependem do tempo de apresentação. 
        Coarctação crítica com o fluxo sanguíneo dependente do ductus arteriosus tende a ser associada com um quadro clínico mais grave que inclui insuficiência cardíaca, choque circulatório e resultado ruim(1). Apresentação precoce, particularmente no período neonatal, apresenta diculdades no diagnóstico e tratamento por causa de achados  inespecíficos que também são observados na sepse, erros inatos do metabolismo e doença renal primária. Os autores apresentaram  5 casos de  recém-nascidos com o objetivo de manter um alto índice de suspeita para coarctação da aorta, outras lesões obstrutivas do coração esquerdo e hipoplasia do coração esquerdo em recém-nascidos com sinais sugestivos de sepse ou doença metabólica. Estes  pacientes apresentaram acidose metabólica, sinais de insuficiência cardíaca, insuficiência renal, e hepatite que se acredita ser devido a isquemia. Em dois pacientes, a acidose foi tão grave que não respondeu ao tratamento com bicarbonato e diálise peritoneal foi necessária. Em quatro casos, a condição clínica dos pacientes melhorou dramaticamente após a intervenção para aliviar a obstrução em frente  ao ventrículo esquerdo. O modo de tratamento foi a cirurgia para dois pacientes e angioplastia com balão para outros dois. No quarto paciente, os esforços para melhorar sua condição séptica falhou, morrendo antes que fosse feita  qualquer intervenção para a coarctação.O paciente
provavelmente poderia ter sido beneficiado de uma intervenção para a coarctação da aorta em vez de esperar que os antibióticos fizessem efeito. 
        Ward et al(2) apresentaraam dados de 74 pacientes com menos de 6 meses que tinham coarctação da aorta. Em 37 (50%) casos, o diagnóstico inicial não era nem coarctação nem doença cardíaca congênita, mas de desconforto respiratório, sepse, ou falha de crescimento. 
          Liberthson et al(3) relataram a presença de insuficiência cardíaca congestiva em 67% dos 43 pacientes menores de 1 ano em sua grande série de 234 pacientes com coarctação da aorta, mas não mencionaram dados sobre colapso cardiovascular ou acidose. Pfammatter et al. (4) relataram os resultados em 26 recém-nascidos com idade entre 3 a 29 dias, que tinham coarctação. Vinte e um desses  pacientes  apresentararam sinais de insuficiência cardíaca, 14 eram hipertensos e nenhum apresentava pulsos femorais. Curiosamente, estes investigadores também não fizeram qualquer menção ao estado  da criança em relação choque circulatório,  acidose e faalência de múltiplos órgãos.

            Na grande série de van Heurn et al(5) descrevendo o tratamento  cirúrgico de 151 crianças menores de 3 meses, 12,6% dos pacientes haviam sido ressuscitados antes da operação e 9,9% tinham comprometimento da função renal. 
            O quadro clínico observado nos pacientes relatados no presente estudo não foi uma apresentação comum de coarctação da aorta e o médico deve ter um alto índice de suspeita para diferenciar esta condição de sepse ou doença metabólica. Como evidenciado nos 5 casos, a presença de pulsos femorais nem sempre é útil para afastar o diagnóstico por causa da possível  patência do ductus arteriosus. 
            A coarctação da aorta apresenta na primeira infância em cerca de metade de todos os casos. É geralmente associada a outras anomalias cardíacas e se manifesta clinicamente como insuficiência cardíaca congestiva marcada pela  dificuldade respiratória e má alimentação. O fechamento  do ductus arteriosus, que ocorre em 3 a 5 dias de idade, muitas vezes é o fator precipitante de descompensação cardiopulmonar neste grupo etário(2).Assim que  o ductus  se fecha, a obstrução aórtica torna-se crítica, causando um rápido aumento da pós-carga, sobrecarga de  fluido pulmonar, insuficiência cardíaca congestiva e colapso cardiovascular. Assim, a coarctação grave da aorta no período neonatal impõe dois tipos de riscos para o bebê: severa diminuição da perfusão aos órgãos fornecida pela aorta torácica abaixo da lesão e insuficiência cardíaca esquerda levando ao edema pulmonar. Patência ductal em uma criança com coarctação da aorta pode impedir expressão aberta de sintomas clínicos. O fechamento do ductus arteriosus pode subitamente conduzir a um quadro  clínico grave levando o paciente ao  choque e falência múltipla de órgãos. Inversamente, o relaxamento ductal pode rapidamente melhorar a condição. O mais importante  fator que afeta a apresentação clínica é a permeabilidade do ductus arteriosus e a dependência da circulação inferior do corpo a permeabilidade ductal(6). Um recém-nascido com coarctação da aorta  isolada de grau  leve a moderado e um canal fechado terá  hipertensão  sistêmica proximal e hipertrofia ventricular esquerda sem insuficiência ventricular esquerda. Com o desenvolvimento de vasos colaterais ao longo do tempo, os gradientes de pressão entre as extremidades superior e inferior diminuem. Este paciente mais comumente apresenta-se com complicações da hipertrofia ventricular esquerda e hipertensão crônica. No caso de obstrução grave ocorrem insuficiência ventricular esquerda com depressão da contractildade, dilatação, hipoperfusão de órgãos distais à coarctação , resultando em em acidose e choque. Quando o ductus arteriosus  é aberto. não ocorre severa hipoperfusão  à parte inferior do corpo. O gradiente de pressão entre as extremidades superior e inferior está presente. As saturações de oxigênio nas partes superior e inferior são também diferentes. Assim, em pacientes com mau estado geral ou com insuficiência cardíaca com pulsos femorais palpáveis, a pressão arterial e saturação de oxigênio das extremidades superiores e inferiores devem ser verificados. Outra característica importante que afeta a apresentação é a presença de lesões associadas, como um defeito do septo ventricular ou estenose subaórtica, o que pode limitar a saída do ventrículo esquerdo ou desviar o débito cardíaco para o ventrículo direito antes do nascimento(6). 
        Identificação da lesão antes que o  paciente desenvolva profunda acidose, choque e falência irreversível de órgãos  é associado com uma melhor chance de obrevivência. A experiência dos autores mostra que a função hepática e renal se recuperam imediatamente após a estabilização hemodinâmica. A infusão  de prostaglandina E1 para manter o ductus arteriosus patente patente é uma parte essencial do tratamento do paciente antes que o choque ocorra. Reposição cautelosa de flúidos e bicarbonato, diálise peritoneal  quando necessária, administração de vitamina K, infusão de plasma para corrigir a diátese hemorrágica que ocorre devido a hepatitie isquêmica são aspectos importantes do tratamento de suporte. Estabilização inicial deve ser seguida por intervenção de emergência para remover a obstrução. Inotrópicos positivos são rotineiramente utilizados para suporte à circulação até que alivie a obstrução. Tratamento percutâneo da coarctação por angioplastia com balão é uma alternativa eficaz à cirurgia, especialmente em casos selecionados com coarctação discreta e em pacientes com condições gerais ruins(7).
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Tabela 1. Achados clínicos e laboratoriais dos 5 pacientes








[image: image7.jpg]


_1396531980.ppt








CONCLUSÃO

A coarctação da aorta que se manifesta no período neonatal apresenta desafios tanto para o neonatologista como o cardiologista pediátrico. Este diagnóstico deve ser considerado para todos os recém-nascidos que apresentam com acidose, insuficiência  cardíaca congestiva,  deficiente  perfusão ou choque, falência de múltiplos órgãos e condição que se assemelha a sepse, apesar pressão sanguínea normal e fortes pulsos femorais. Correção imediata da acidose, balanço hídrico, diátese hemorrágica e intervenção precoce para eliminar a obstrução podem salvar a vida do paciente. A condição clínica da criança com coarctação no momento do exame inicial é um determinante importante de morbidade e mortalidade; assim,o diagnóstico precoce é essencial
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