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OS FILMES TAMBEM ESTARAO DISPONIVELS NO YOUTUBE

Cardiopatias congénitas e malformages extracardiac  as
Rev. paul. pediatr. vol.31 no.2 Sao Paulo June 2013

www.youtube.com/user/ireneyanl

Malformacdes séo detectadas em aproximadamente 3 a 5% dos
recém-nascidos®, sendo graves em 1 a cada 33 nascidos
vivos@, S&o a principal causa de morte na primeira infancia em
paises desenvolvidos, sendo responsaveis por um quinto da
mortalidade®. No Brasil, em 2008, corresponderam a
aproximadamente 19% da mortalidade em menores de um ano,
perfazendo a segunda principal causa de 6bito nessa faixa

etaria®.

Que células originam o coragéo?

Defeito do Septo Ventricular .
12/10.000

Mesoderma Lateral
Crista neural

Tetralogia de Fallot
9,6/10.000 i n L ypes i

Concomitante ao fechamento do tubo neural ocorre o
DOBRAMENTO CEFALO-CAUDAL

filme
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) O Mesoderma pode ser subdividido de acordo com a sua
O Dobramento LATERAL une estruturas laterais centro- posic&o no embrido (corte transversal de uma gastrula).

ventralmente

Somatic mesoderm  Splanchnic
mesoderm
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CARDIOGENESE
PROBLEMAS:
1. Como integrar

0 coragdo com a VASCULOGENESE
circulagao? 19 dias

2. Como
posicionar o
influxo cefalico e
efluxo caudal

3. Como dividir a
grande e pequena
circulacéo?

4. Circulagao fetal
é diferente do
neonato

Os vasos e os elementos do sangue embrionarios sédo formados por

O coragdo comega Como um vaso HEMANGIOBLASTOS
. Hema= Sangue
modificado Angio=Vasos

Blasto=célula-tronco

Célula-tronco

Hematopoiética
stem cell

Blood Blood cell
( stem cell = lineages

emangioblast g

4=

Epiblast Mesoderm 9 — - —
Angioblasto ~ Célula
Endotelial

Bomba central
integrada aos vasos

@ 2000 Sinaver Associates, Inc
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VASCULOGENESE

Formacéo da rede capilar primaria

(A) Endoderma (B)
do Saco
s Vitelinico

Angiogenetic ©
cell cluster

Primitive

Células
Mesodermais

Células
Endoteliais

hitp/php.med.unsw.edu.au/embryologyindex pp2iook - Text-Book of Embryology

Hyttel , Sinowatz e Vejisted

S

Os hemangioblastos comegam a se diferenciar do mesoderma
lateral esplancnico e formam um par de vasos paralelos
principais

Newral canal Primitive. Wolffian
P duct’
Ectoderm . -

Celom  gomatic m
'

Bntoderm +

Netoehord, dorta Splanchavic mesodern:

Hyel , Sinowaiz ¢ vejisiea
Grey's Anatomy

Formam-se dois
vasos paralelos.

Fusing endocardial

2
3
2
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Pericardial cavity,

Dorsal
mesocardium
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Concomitante ao fechamento do tubo neural ocorre o ( )/',_':‘ 'fr' - f( o
DOBRAMENTO CEFALO-CAUDAL que confere ’ 7 2 ,’ H S o
\ z“/)/ 2 ‘: N —

tridimensionalidade ao embrido

@

O dobramento céfalo caudal posiciona a “ferradura” na regido vefptral.

iyt , inowaiz & vepsiea
1 Grey’s Anatom
illaal=] Y v

O dobramento cefalo-caudal posiciona o cora¢éo na regido

medial do eixo do.cogpe

sk g Lembre-se que os vasos ainda estdo em formagéo também
-

)//t’___.- Jrf g

| suw”  of

® ® @ G

Na regido anterior, os precursores cardiacos se
conectam a aorta dorsal (3) e na regido posterior, a
veia vitelina (vem das regides posteriores/placentarias)

Hyttel , Sinowatz e Vejisted Netter
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Como que dois tubos viram um coragao central?
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Na regido anterior, os precursores cardiacos se
conectam a aorta dorsal (3) e na regido posterior, a
veia vitelina (vem das regides posteriores/placentarias)

/ Pericardial
cavity
5 - A _Primordl
aiam

Cardiac Jally

~cardinal vein

Left vitelline vein \
Untifalvoin  Vieline vein

Notochord  Amniotic cavity Paraxial Intermediate

Ectoderm mesoderm

avities in
Dorsal lateral

Intermediate Somite

Amnion Neural groove ) resodarm
Parietal
mesoderm
layer
Visceral
mesoderm
layer
Intra-
embryonic
body cavity

Endoderm

D

Effects of Embryo Folding on the Cardiac |
escent - Folding in the Transverse Plane |

68YsyKr5Snwéfeature=related

http:/Awww.youtube.com/watch’
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Os vasos precursores do coracéo se fundem na
regido mediana formando o TUBO CARDIACO

cefalico

Y, &\

Right Ateium

Regido Cauda

Seio Venoso

Day 23

caudal
Regido cefélica
__Truneus Areriosus
fusing endothelial
gTUbES truncus — Bulbus Cordis {conus)
hulh Ventricle
Tght A _Left Atrinm
ert|
. Sinus Yenosus
SINUsS venosus
Day 23
Regido Caudal
Hﬂel , Sinowatz e Vejlsted
Regido cefélica Regido cefalica
Bulbo Cardiaco Bulbo Cardiaco
Ventriculo

Right Ateium

Regido Caudd

Seio Venoso

Artéria pulmonar e Aorta

Artéria pulmonar e Aorta

Conexdo com as veia
cavas
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Bulbo saiuriye g
Cardiaco | o s
o dees

Cavity ofyok sac

O tubo cardiaco  fundido

Neste estagio, o ventriculo fica mais cefalico e
o atrio mais caudal.

Moore]

Neste estagio, o ventriculo fica mais cefalico e

0 atrio mais caudal.
O INFLUXO de sangue (futuro atrio) € CAUDAL

O EFLUXO de sangue (futuro ventriculo) é cefalico

Meural groove

Foregut
o / "

Pericardial
cavity

~Cardiac jally

Left vitelling

O &cido retindico é responsavel pela definicédo da parte
CAUDAL do tubo cardiaco. Em outras palavras, seu excesso
resulta na EXPANSAO CAUDAL do tubo cardiaco.

Caso uma paciente gravida seja exposta a niveis altos de
acido retindico no primeiro trimestre , o que poderia
acontecer com coracéo do seu feto?

a)Nada;

b)Hipertrofia cardiaca

c)Cardia bifida (defeito na fuséo dos tubos)
d)Hipertrofia Ventricular

e)Hipertrofia Atrial

O &cido retindico é responsavel pela definicdo da parte
CAUDAL do tubo cardiaco. Em outras palavras, seu excesso
resulta na EXPANSAO CAUDAL do tubo cardiaco.

Caso uma paciente gravida seja exposta a niveis altos de
acido retindico no primeiro trimestre , o que poderia
acontecer com coracéo do seu feto?

a)Nada;

b)Hipertrofia cardiaca

c)Cardia bifida (defeito na fuséo dos tubos)
d)Hipertrofia Ventricular

e)Hipertrofia Atrial

TUBO CARDIACO CORAGCAO de neonato

N

1st aorfic arch

., Bulbus

V7 cordis

| Ventriole



CARDIOGENESE
PROBLEMAS:

VASCULOGENESE

1. Como integrar
0 coragéo com a
circulacao?

2. Como
posicionar o
influxo cefalico e
efluxo caudal

3. Como dividir a
grande e pequena
circulagéo?

DOBRAMENTO CARDIACO
23 -28 dias

4. Circulagao fetal
é diferente do
neonato
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Visédo FRONTAL Visdo LATERAL

Dorsal aorts.
-Aortic sac

Bulhus cordis
Primitive ventricle

Atrioventricular suleus

Seio Venoso

Regido cefélica

2
— Bulbo Cardiaco

Ventriculo

Right AM it

Seio Venoso Regido Cauda

Artéria pulmonar e Aorta

Artéria pulmonar e Aorta

Conexdo com as veia
cavas

Com o dobramento cardiaco, o
seio venoso se desloca de uma
posicéo caudal para uma
posicéo cefalica

http://www.youtube.com/watch?NR=1&v=0ArR67aFze0&fea=endscreen

Os vetriculos também se re-posicionam durante o
dobramento cardiaco, passando de uma ordem cefalo-
caudal para uma ordem levo-dextra.

Clinical Anatomy 22:21-35 (2009)
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Por que realizar o dobramento cardiaco?

A EVOLUCAO DO CORACAO

Cardiac Structures

Pre-bilateria Cnideria seie=ss=o--= 3= Striated muscle cells associated
diploblastic Hydra, jellyfish with gastrodermis

Nematodes sseecnsrsornns > Contracile pharynx

C. elegans

ARTHPOPOAS «aseanrsesan) Tubular heart

s oy

Urochordates Tubular heart, siriated

or tunicates Open circulatory system
Bilateria Ascidians Bidirectional pumping
triploblastic

Cephalochordates +++-
Amphioxus

Fish Single atrium and ventricle
Amphibians  ....iaciiiall) Two atria and one ventricle
ons > Pulmonary circulation
Amniotes
Reptiles, birds, == vreosrreesnd P Four-chambered heart
ammals

Tubular heart, non-striated

Glosed circulatory system
Unidirectional pumping

Gene Regulatory Networks in the Evolution and Development of the
Heart

Eric N. Olson
Science 313. 1922 (2006):

Por que realizar o dobramento cardiaco?

) ¢ ©)

\

il

Lamprey

()

Teleost fish

&,})

Amphibian

O

Vertebrate
Toloost fish

Amniote

Developmental Biology
Volume 277, Issue 1, 1 January 2005, Pages 1-15

Por que realizar o dobramento cardiaco?
A) (D) ;oo
Atrum SV ’4 #
Inflow 3 Dorsal R ;
Gastropod
i i — e Escargot
Qutflow - Ventral
Conus  Ventricule
Vertebrate
Comprey
Vertebrate
Lamprey

Developmental Biology
Volume 277, Issue 1, 1 January 2005, Pages 1-15

Por que realizar o dobramento cardiaco?

CARDIOGENESE
PROBLEMAS:

1. Como integrar .
VASCULOGENESE

0 coragéo com a
circulacao?

2. Como
posicionar o
influxo cefalico e
efluxo caudal

DOBRAMENTO CARDIACO

3. Como dividir a
grande e pequena
circulacéo?

SEPTACAO DAS CAMARAS
4. Circulagao fetal 28d-
é diferente do
neonato
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- ATRIO esquerdo Cirgu‘lagéo Iil.JIrn.‘onar
Il ;7RO direito A
BB ventricuLOesq
Il EnTricuLO dir

- ATRIO esquerdo
Il ;7RO direito
BB ventricuLOesq

Il EnTricuLO dir

—Fulrmonary
el

- Alta oxigenacao

".E . Baixa oxigenacéo

Circulacéo Sistémica

AS CAMARAS CARDIACAS

*Formacéo do atrio E e D
*Formacao do ventriculo E e D

*Formacao do atrio E e D
*Formacao do ventriculo E e D
*Artéria Pulmonar e Aorta *Artéria Pulmonar e Aorta

*Malformacées *Malformacées

CARDIOGENESE Circulagio NEONATO
Blood Flow Lungs
PROBLEMAS: [ fane:
1. Como integrar . Pulméo funcionando

o coracdo com a VASCULOGENESE (prové oxigenagéo)

circulacao? L.
. Volume artéria

2. Como LV K\ pulmonar=veia pulmonar

posicionar o .
influxo cefalico e DOBRAMENTO CARDIACO

efluxo caudal

3. Como dividir a
grande e pequena

circulagéo? —

SEPTACAO DAS CAMERAS

4. Circulagao fetal Press&o ATRIO direito=esq.

é diferente do
neonato

10
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DIFERENCAS ENTRE FETAL E NEONATO DIFERENCAS ENTRE FETAL E NEONATO
1. O PULMAO néo é funcional 1.0 PULMAO néo é funcional

Periodo .
embriondrio Eerodo Sela) I! a) N&o oxigena
aveolar) b) Estéa colapsado. Recebe MENOS sangue
saccular E
canalicular E 2 E 4
H i
pseudoglandular . '
embryenic » E 5 surfactant E
2 4 & 8 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36 38
semanaz

Formacao das | Diferenciacio Inicio da sintese 1 septac

- 5 % 4 epitelial L
principais vias P do surfactante 22
fespiratorias RS, jdana
Isérea '
Embryologych
Circulagédo FETAL
DIFERENCAS ENTRE FETAL E NEONATO Regular Blood Flow
Blood flow /3T \ . Pulm&o colapsado (pouco
UI(ed te fatal / sangue indo e voltando)
circulation -
Ductus Arteriosis . )
. Sangue arterial provém da
placenta
2. APLACENTA (pgn circulagdo pouco ativa)
r
/ | Vasos sangil
el .
Me:“:nai . Foramen Ovale
Mo
8
congonons | Body
) t | Pressdo ATRIO direito>esq.
0 L l
. 1.—0—.—.—P]3CEI’IIB.—¢—Q— ]

Regular Blood Flow ood Flow LUﬂgS | before birth

Blood flow
unique to fetal

Body
R B

= o +Placenld e Isto ocorre devido a presenca no

feto da placenta e do pulméo
colapsado

Neonato

https/wanw.embryology.ch/anglais/pcardio/umstelloadhimi

11
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Formag&o do COXIM ENDOCARDIACO no “coragéo do
coracgao”

e . . .
O coxim cardiaco vai

ser base para
desenvolvimento dos

septos atriais e
ventriculares e das
valvulas.

Visdo Iater<

Formag&o do COXIM ENDOCARDIAGCO, no “coragéo do
coracao” o

Afrium,

Viséo ventral
do coxim
endocardico

Outflow Tract

Visao lateral
do coxim
endocardico

FORMAGAO DO SEPTO ATRIAL

1. Formacéao do Septum
primum, que se
aproxima do coxim
cardiaco

2. Aparecimento dos
foramen primum e
secundum

3. Formacéo do Septum
secundum com
foramen oval

TR
R
L g

2 septos: Primum (esquerdo) e Secundum (direito)
3 buracos: foramen primum, secundum e oval

FORMAGAO DO SEPTO

ATRIAL
O septum primum se forma no dorso do coragéo e funde com o
coxim
Superior vena
cava
Right atrium.
.
primum
Coxim

endocardiaco
Tterior
endocardial
cushion

Inferior vena cava
33 days

FORMAGAO DO SEPTO ATRIAL

im primum
Superior vena cava Septum pi

Septum secundum Blood flow

Right atrium
Left atrium
FORAMEN
secundum
FORAMEN ¢
OVAL ﬂa? £33 Left ventricle
Sectioned ﬁ % 2‘:‘ g VOQ P Muscular
0 ventricular
mlrt\";dlum f\/} y%)% Op septum
R. 3 0%
ight ventricle:

Inferior vena cava:

Early 7th week (43 days)

12



Qutfiow Tract

Visédo ventral g k

do coxim v U

endocardico u:)
LI

_ 4 N
Vis&o lateral )
Dir do coxim
endocardico

Aparecimento dos foramen primum e secundum
Obs: o foramen primum é uma estruttransitoria

Formacé&o do Septum secundum (mais espesso que

0 primum) com foramen oval

14/11/2014

Formagéo do Septum primum, que se aproxima do coxim cardiaco

Formagéo do Septum secundum com foramen oval

http://www.youtube.com/watch?NR=1&v=0ArR67aFze0&fea=endscreen

13
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FORAMEN
OVAL

Right atrium.

Sectioned
septum
intermedium

Right ventricle:

Inferior vena cava:

Superior vena cava 4
Septum secundum

Septum primum
Blood flow

Left atrium

Ostium secundum

| O fluxo ATRIAL
WY passa da direita
para esquerda
pelo foramen oval
(dir) e pelo
foramen
secundum (esq)

Early 7th week (43 days)

‘ t
w W= Formagé&o do Foramen primum

Formacé&o do Foramen secundum
e foramen oval
(pressdo noA.D. >A.E.)

Septum secundum é mais espesso que 0 Septum primum

Inspiraco Mais sangue
pirac flui DOS
(abertura dos uimdes
pulmdes) P
L 4 s . { .
) Como o pulmé&o esté colapsado, PreSsdo Presséo
y/ / \ \ a presséo no Atrio Direito € diminui no aumenta no

maior, porque tem pouco
sangue saindo pela artéria
pulmonar.

?‘\J

A

&=

SECUNDUM

Fetal Fetal , )
Apds Nascimento
Hood Flow
T A cess&o da comunigao
4 } Foramen secundum  atrial é anatomicamente
M coramen {f( \‘3‘ possivel devido & AN
(1 oval ! J POSICAO DESLOCADA
\ . DO FORAMEN OVAL E

.

Body
- 1

- « « «Placentd e =«

Neonato

14
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before birth

Duto
venoso

after birth

FORAMEN OVAL se fecha

O DUTO ARTERIOSO se contrai
> LIGAMENTO ARTERIAL

ARTERIAS UMBILICAIS se
contraem> LIGAMENTO
REDONDO

DUTO VENOSO no figado se
contrai > LIGAMENTO VENOSO

Ao fazer um exame intrauterino fetal, vocé constata que o
coracao esta com

hipertrofia acentuada no atrio e ventriculo direito S,
e o lado esquerdo cardiaco subdesenvolvido.

Vocé diagnostica que isto é causado por uma reducéo no
fluxo sanguineo para o atrio esquerdo. Possivelmente
porque:

a)O septo atrial esta ausente.

b)Ocorreu fusdo prematura do septum primum e
secundum.

¢)O septo secundum n&o se formou.

d)Os coxins endocardicos ndo se fundiram.

e)O foramen oval continua aberto.

Ao fazer um exame intrauterino fetal, vocé constata que o
coracéo esta com

hipertrofia acentuada no atrio e ventriculo direito S,
e o lado esquerdo cardiaco subdesenvolvido.

Vocé diagnostica que isto é causado por uma reducgéo no
fluxo sanguineo para o atrio esquerdo. Possivelmente
porque:

a)O septo atrial esta ausente.

b)Ocorreu fuséo prematura do septum primum e
secundum.

¢)O septo secundum n&o se formou.

d)Os coxins endocardicos ndo se fundiram.

e)O foramen oval continua aberto.

Ator principal Yan de Albuguerque

Diretor: Dr. Manoel Jo&o Batista Girdo (UNIFESP)

-y

*Formacao do atrio E e D
*Formagcéo do ventriculo E e D

«Artéria Pulmonar e Aorta

*Malformacées

15
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O SEPTO VENTRICULAR surge da parede caudal entre os ventriqulos Formag&o do SEPTO INTERVENTRICULAR

Frontal Cross Section of Ventricles

VS

REV/BC

Ventricular Septation

N
N

Fight an ot values of

rs

embrars
ntervantn

Venticuar wal "

r

5 semanas 6 semanas 7 semanas

O septo interventricular MUSCULAR deixa um foramen
interventricular

Superior vana cava
-

S
va o
T Entrance of
ool .
=" pulmonary veins.

- Septum primum

Right and left
T atrioveniricular
canals

Intarventricular groove

U5A). Al Rights Reserved.

http://www.youtube.com/watch?v=5DIUk9IXUal

16
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Tronco
arterial

O FECHAMENTO
.~ FINAL DO SEPTO
¢ VENTRICULAR
OCORRE COM O
SEPTO
AORTICOPULMONAR

Bulbo
cardiaco

Canal

atrioventricular  Coxins. epto

direito endocardicos  interventricular
)

VD VE
Septo IV

*Formacao do atrio E e D
*Formacao do ventriculo E e D

«Artéria Pulmonar e Aorta
SEPTO AORTICOPULMONAR
*E valvulas

Malformagdes

Regido cefélica
--
Bulbo Cardiaco

Ventriculo

Right Atrium

Regido Cauda

Seio Venoso

j
- Artéria pulmonar e Aorta
Conexao com as veia
cavas

Artéria pulmonar e Aorta

Tronco
arterial

O sangue venoso sai do coragéo pela|
artéria pulmonar
Lo sangue arterial sai do coragao pela
V aorta.

Bulbo
cardiaco

AMBOS surgem de um vaso sé: o
TRONCO ARTERIOSO !!!! Como?!

Senkictas  Loune Septo

direito endocardicos  interventricular
AAorta e a artéria pulmonar

| surgem do TRONCO
ARTERIOSO.
VD VE
O SEPTO
s AORTICOPULMONAR

(espiral) divide as duas.

Outflow Tract
Septation

C\C;.
@\" );

Outflow Tract
Septation

Outflow Tract
Septation

A aorta e a artéria pulmonar ESPIRALIZAM entre si.

Pulmonary trunk Suplon

Acrficopulmon

Inferior

Vena Cava

17



14/11/2014

As triss estruturas que devem
fusionar para completar a
separagio ventricular:

Divisdo do Tronco Arterial em AORTA e ARTERIA PULMONAR

I Coxins endocirdicos
B Scpto interventricular
B Septo espiral

Septo
espiral

Canal Canal e
atrioventricular  Coxing Septo atrioventricular
direito endocardicos  interventricular esquerdo %
(U] oy
Septo espiral
Bulbo cardiaco
l_—— Bulbo
cardiaco
VG e Ventriculo =
direito 4
W / Parte do ventriculo direito & incorporada ao esquel

Divis&o do Tronco Arterial em AORTA e ARTERIA PULMONAR

Formacéo do SEPTO
AORTICOPULMONAR

Inmonary septurm

Pulmonary trunk

Acrficopulmon

Interventricular septum

G

CAMPO
CARDIACO E SEPTACAO
FUSAO DOS ATRIAL

TUBOS 2 i a 2 ) a

yF N yF N
15 20 25 30 35 40 45 50 ~ Bimn 15 20 25 30 35 40 45 50 ~ Bimn
Days {postco o
hitp/ipie- med utoronto calhtbg/HTBG_contenyHTBEahEmbryologyApp i hitp/ipie-med utoronto calhtbg/HTBG_contenyHTBEahEmbryologyApp i

18
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SEPTACAO
AORTICOPULMONAR

>

™
&
&

15 20 25 30 35 40 45 50 Birth

Days {postoonception)

http://pie.med.utoronto.calhtbgHTBG_content/HTB@ahEmbryologyApp.htmi

SEPTACAO
VENTRICULAR

5 & &

15 20 25 30 35 40 45 50 Birth

Days {postoonception)

http://pie.med.utoronto.calhtbgHTBG_content/HTB@ahEmbryologyApp.htmi

Transposigao das grandes artérias (0,24/1000 na Suécia)....
1996 Jul;85(7):825-31.

Pulmonary
artery

Consequéncia?

O que aconteceu?

19



