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Introdugéo: O procedimento de Fontan implica a passagem
de fluxo sanguineo sistémico venoso para as artérias pulmona-
res, sem a necessidade de um ventriculo subpulmonar propulsor.
Assim, um ventriculo Unico funcional impulsiona o sangue para
a circulagao capilar arterial e o retorno venoso sistémico faz-se
passivamente até a circulagao pulmonar. Este procedimento é a
etapa cirdrgica final num leque alargado de Cardiopatias Con-
génitas ndo passiveis de correcgéo biventricular, como atrésia
tricuspide, atrésia pulmonar com septo intacto e sindrome do
coragao esquerdo hipoplasico. Sabe-se que a presenga de uma
pressao pré-operatoria das Artérias Pulmonares >15mmHg, val-
vula auriculo-ventricular Unica e sindrome do coragéo esquerdo
hipoplasico estdo associados a maiores taxas de mortalidade
pelo que é necessaria uma selecgdo criteriosa dos doentes
candidatos, assim como uma abordagem cirurgica faseada com
realizagéo de cirurgia de Glenn prévia.

Caso clinico: Crianga do sexo feminino, raga negra, natu-
ral de S.Tomé e Principe, fruto de gestagdo de termo e vigia-
da, a qual foi diagnosticada no periodo neonatal cardiopatia
complexa (atrésia tricispide, conexdo tipo univentricular por
valvula unica, CIV grande sub-aortica e CIA tipo Ostium Pri-
mum, grandes vasos normalmente relacionados). Aos 6 meses
foi submetida a cirurgia de banding da Artéria Pulmonar e aos
5 anos a cirurgia de Glenn (anastomose cavopulmonar com
shunt bi-direccional). Estavel do ponto de vista hemodinamico,
desenvolveu cifoescoliose marcada. Aos 11 anos foi submetida
a cateterismo cardiaco que revelou uma pressao média na ar-
téria pulmonar de 24mmHg pelo que se verificou ndo existirem
condigdes fisioldgicas para a realizagcdo de conex&o cavopul-
monar total, sem risco significativo. Fez corregao cirurgica da
cifoescoliose grave e foi realizado a novo cateterismo cardiaco
que revelou artérias pulmonares bem desenvolvidas, com fluxo
simétrico para ambos os campos pulmonares, boa contractili-
dade do ventriculo esquerdo, banding da AP bem posicionado
e PAPM-14mmhg. Foi submetida a cirurgia de Fontan, com
construgdo de um conduto extra-cardiaco fenestrado. Poste-
riormente em 2012 foi submetida a cateterismo cardiaco de
intervengéo para ocluséo da fenestra, sendo que apds oclusao
da fenestra com balao pelo periodo de 10 minutos verificou-se
manutencao de pressdes no conduto e subida das saturagbes
de O2 de 87% para 97%, pelo que foi encerrada definitivamen-
te com um dispositivo Amplatzer Duct Occluder I, com suces-
so. Actualmente a doente encontra-se clinicamente bem (em
classe | de NYHA), mantendo terapéutica com furosemida e
acido acetilsalicilico.

Comentarios: Este caso clinico demonstra a associagao
de escoliose a cirurgia paliativa cardiaca prévia e a cardiopatia
ciandtica e a importancia de alteragdes esqueléticas na funcéo
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e circulagado pulmonares. Salienta-se que na circulagdo de Fon-
tan, a definicdo de hipertensdo pulmonar como uma PAPmédia
225mmHg, ndo é a mais adequada tendo sido revista recente-
mente pela Classificagdo de Panama.
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Objectivo: Avaliar a incidéncia de Hipertensdo Pulmonar
(HTP), sua etiologia, terapéutica e evolugdo numa populagéo de
doentes internados nas Unidades de Cuidados Intensivos Neo-
natais (UCINeo) de um Centro Hospitalar terciario.

Metodologia: Analise retrospetiva dos RN admitidos nas
Maternidades pertencentes a este centro num periodo de 5 anos
(2009-2013). Foram colhidos os parametros descritivos da amos-
tra, incluindo os dados do Eco- Doppler cardiaco que permitiram
o diagndstico de HTP. O diagndstico da HTP foi feito quando o
racio da Pressdo Sistélica na Artéria Pulmonar (PSAP) e a da
Presséo arterial sistolica (PAS) era > 0,4. A analise estatistica foi
realizada com o programa SPSS versao 17.0.

Resultados: Foram internados neste periodo 2691 doentes
nas UCI’s destas maternidades. De 73 doentes com diagndstico
HTP, 56% apresentavam idade gestacional (IG) acima das 34 se-
manas. A média da PSAP foi de 43,8mmHg para uma média de
PAS de 51,9mmHg. Nos 59 doentes com shunt através de FOP
el/ou PCA, registou-se fluxo D-E em apenas 22 doentes.

As associagdes pré-natais encontradas mais frequentemente
foram: 5 casos de gravidez n&o vigiada, 7 infec¢cdes maternas, 4
gravidas com Hipertensao sistémica (HTA) e 6 com Diabetes Me-
llitus. Em 9 casos verificou-se a existéncia de mecoénio no liquido
amnidtico. Relativamente ao periodo peri/pds natal constatou-se
que 20 doentes apresentaram taquipneia transitéria do RN. Em
3 ocorreu aspiragdo meconial; existiram 8 casos de asfixia e em
14 doentes ocorreu sépsis/pneumonia.

Trinta e dois RN apresentaram indice de Apgar <7 no 1° mi-
nuto, dos quais 18 eram prematuros com <34 semanas. Qua-
renta e sete doentes necessitaram de ventilagao invasiva, 1 dos
quais, ventilagdo de alta frequéncia; 11 fizeram ventilagdo nio
invasiva.

Para além das medidas de terapéutica de suporte, foi reali-
zada terapéutica especifica com sildenafil em 13,7%. O Oxido
Nitrico foi usado em 5,5%.
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O tempo médio de internamento na UCI neonatal foi de 25,4
dias, tendo sido sujeitos a terapéutica para HTP durante uma
média de 14 dias. A data da alta 13,7% destes doentes, apre-
sentavam ainda algum tipo de sequela. Ocorreram 14 ébitos, dos
quais 10 apresentavam IG abaixo das 34 semanas.

Conclusbes: Na presente série, a incidéncia de HTP Neona-
tal aproximou-se de 3%.

A evolugéo foi favoravel em 68% dos doentes, apresar da
alta taxa de prematuridade.

Foi necessaria terapéutica especifica vasodilatadora pulmo-
nar em 1/5 dos casos, verificando-se nestes casos uma evolugédo
mais favoravel.
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Introdugéo: A Displasia Broncopulmonar (DBP) é uma cau-
sa importante de patologia no pré-termo. O tratamento da Hiper-
tensdo Pulmonar (HP) associada a esta condigdo tem evoluido,
permitindo melhorar a qualidade de vida dos doentes. Um dos
farmacos promissores, ainda com evidéncia limitada nestes ca-
sos, € o sildenafil. Descreve-se o caso de uma prematura com
HP no contexto de DBP, submetida, com sucesso, a terapéutica
com sildenafil.

Descricdo de caso: Gravidez vigiada em hospital distrital
com transferéncia in-utero para a Maternidade Bissaya Barreto,
por ameaga de parto pré-termo. Foi submetida a corticoterapia
prénatal. Entra em trabalho de parto espontaneo, e nasce as 25
semanas e 2 dias de idade gestacional. Peso de nascimento de
800g (adequado a idade gestacional) e necessidade de venti-
lagdo invasiva até as 20 horas de vida por doenca de membra-
nas hialinas. Realizou 1 dose de surfactante. A D4 detetada HP
(PSAP/PSA0=0,8) e persisténcia do canal arterial hemodina-
micamente significativo (PCA-HS) pelo que foi submetida a um
ciclo de ibuprofeno de D18 a D20, sem sucesso. Por quadro de
sepsis tardia necessitou de ser reintubada, permanecendo sob
ventilagdo invasiva de D12-D38, com periodos de agravamento
necessitando de par@metros ventilatorios mais agressivos.

Iniciou terapéutica com diuréticos (hidroclorotiazida + espiro-
nolactona) a D26.

Realizou ciclo de corticoides de D24-29, sem melhoria
significativa, repetindo novo ciclo a D36-44, que permitiu ex-
tubagéo para ventilagdo n&o invasiva em D38 (primeiro venti-
lagdo mandatéria intermitente nasal e depois para CPAP). As
36 semanas de idade pds-menstrual (D76) comegou pausas
progressivas de CPAP mas evoluiu para necessidade de oxi-
genioterapia suplementar persistente com FiO2 a variar entre
23-26%, (DBP severa).
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Tentativa de encerramento percutaneo da PCA a D95 sem
sucesso. Nesta fase mantinha critérios de hipertensao arterial
pulmonar, pelo que iniciou tratamento com sildenafil oral 0,5 mg/
kg/dose de 8/8 horas. Foi submetida a laqueagéo cirirgica de CA
a D97. Apresentou periodo de agravamento clinico com necessi-
dades de maior FiO2. Na avaliagdo cardiaca pds-procedimento
apresentava predominio das cavidades direitas com PSAP de
40 mmHg. A D111 aumentada dose de sildenafil para 1mg/kg/
dose de 8/8 horas. Suspensao do sildenafil a D125 por melhoria
clinica e controlo ecografico revelando resolugdo do quadro de
HP. Teve alta para o domicilio a D131.

Lactente atualmente com 3 meses de idade corrigida, com
seguimento em consulta de Pneumologia e Cardiologia, manten-
do-se sob terapéutica com diuréticos, ventilagdo nao invasiva e
oxigenioterapia suplementar.

Discussdo: Neste caso verificou-se resolugdo do quadro de
HP apés introdugdo de terapéutica com sildenafil, o que pare-
ce apoiar a literatura mais recente que sugere uso prolongado
de sildenafil no tratamento da HP associada a DBP. Salienta-se
contudo as referéncias limitadas sobre o tema, desconhecendo-
-se dose adequada e tempo 6timo de tratamento, realgando a
necessidade de mais estudos na area.
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Introduc&o: A hipertensdo pulmonar no recém-nascido ocor-
re quando a resisténcia vascular pulmonar se mantém anormal-
mente elevada apds o nascimento, resultando em shunt direito-
-esquerdo pelas vias circulatorias fetais e hipoxemia.

Descrigdo do caso: Recém-nascido de sexo masculino, an-
tecedentes familiares e gestacionais irrelevantes. Ecografias pré
natais normais. Nasceu de cesariana as 40s, vigoroso, indice
de APGAR 9/9. Internado por dificuldade respiratéria, cianose,
necessidade de O2 suplementar. Exame objetivo revelava RN
normotonico, fontanela anterior normotensa e pulsatil. Hemodi-
namicamente estavel, TPC 2 segundos, taquicardico, com sopro
holosistolico grau 1lI/VI, sem S3. Cianose labial, saturagdes 02
periféricas 90-92% (FiO2 0,40). Polipneia, FR 70-90 cpm. Tiragem
subcostal ligeira. Auscultagdo pulmonar com boa entrada de ar
bilateral, crepitagdes bilaterais. Abdomen mole e depressivel, he-
patomegalia com cerca de 4-5 cm abaixo do rebordo costal direi-
to. Pulsos femurais amplos e simétricos. Sem edemas periféricos.
Hemograma, proteina C reativa e ionograma, sem alteracdes.
Gasimetria mostrava acidose respiratoria. Radiografia toracica
evidenciava indice cardio toracico aumentado. Instituida antibioti-
coterapia, fluidoterapia, oxigenoterapia. Transferido para servigo
de Cardiologia Pediatrica, por suspeita de cardiopatia congénita.
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