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RESUMO

As cardiopatias constituem o grupo mais frequente e letal dentro das malformacdes
congénitas. Tais patologias encontram-se na terceira causa de Obito em criancas
abaixo de 5 anos. A macrorregido de saude conhecida como Rede Pernambuco-
Bahia é composta por 53 cidades, porém nao dispde de centros em cirurgia cardiaca
pediatrica, que se localizam apenas nas capitais dos estados. Até o presente
momento, ndo ha registros de publicacbes sobre a analise das cardiopatias na
infancia nesta regido. A demografia das cardiopatias na infancia no Vale do Rio Sao
Francisco, bem como quais sdo os fatores que impactam na sobrevida destas
criangas € uma lacuna do conhecimento que necessita ser preenchida, a fim de
fornecer substrato que embase uma politica de salude voltada para esta area.
Objetivo: criar um registro clinico que permita avaliar a epidemiologia das
cardiopatias na infancia no Vale do Sdo Francisco, bem como analisar a sobrevida
intra-hospitalar e no seguimento ambulatorial em um ano de criangas portadoras de
cardiopatias canal-dependentes, em hospital pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.
Métodos: Trata-se de estudo observacional, retrospectivo, realizado em um ano
(marco 2017 - fevereiro 2018). A amostra foi constituida por todas as criancas
cardiopatas, com idade <15 anos, internadas no hospital publico pediatrico da Rede
Pernambuco-Bahia. Do total de cardiopatas, foi selecionado o grupo das
cardiopatias canal-dependentes, para os quais foi realizada a andlise de sobrevida
intra-hospitalar, bem como seguimento ambulatorial de mais um ano (marco 2018 —
fevereiro 2019), a fim de identificar os fatores que impactam na sua mortalidade.
Resultados: Foram registrados 211 pacientes, 43,6% do género feminino e 56,4%
do género masculino, idade média: 1ano e 2 meses (variando de 2 dias a 15 anos).
Deste total, 30 casos (14,2%) foram cardiopatias adquiridas e 181 (85,8%)
cardiopatias congénitas. Foram observados 16 casos de cardiopatias congénitas
canal-dependentes (8,8% das congénitas). Dos 16 pacientes, apenas 8 alcangaram
a transferéncia, revelando que 50% evoluiu com 6bito intra-hospitalar. Ao final de um
ano de acompanhamento ambulatorial, houve uma perda de seguimento e 12
evoluiram para 6bito, com mortalidade de 75%. A curva de sobrevida de Kaplan-
Meier ilustra a mediana de sobrevida de apenas 66 dias. Quanto ao uso de
antibioticos, 23% necessitaram de 4 ciclos, indicando que o longo tempo de espera
vulnerabiliza os pacientes a infeccbes hospitalares mdultiplas. Conclusdes: As
cardiopatias na infancia constituem um importante problema de saude publica, com
elevada mortalidade para as cardiopatias canal-dependentes. Os pacientes do
estudo enfrentaram severa limitacdo de acesso ao tratamento cirargico, com
internacdo prolongada e mudltiplas intercorréncias infecciosas. Tais dados revelam
informacdes essenciais para mudanca de estratégia de enfrentamento desta
questao, a fim de melhorar a assisténcia clinica, sobrevida e qualidade de vida desta
populacao.

Palavras-chave: cardiopatias, malformagdo congénita dos septos cardiacos,
mortalidade, Administragdo em Saude Publica, Epidemiologia.



ABSTRACT

Heart diseases are the most frequent and lethal group of congenital malformations.
Such pathologies are the third cause of death in children under 5 years of age. The
health macro-region known as the Pernambuco-Bahia Network is made up of 53
cities, but does not have centers for pediatric cardiac surgery, which are located only
in state capitals. To date, there are no records of publications on the analysis of
childhood heart disease in this region. The demography of childhood heart disease in
the Sao Francisco River Valley, as well as the factors that impact the survival of
these children, is a knowledge gap that needs to be filled in order to provide a
substrate for a health policy focused on this area. Aim: to create a clinical record that
allows the evaluation of the epidemiology of childhood heart diseases in the Sao
Francisco Valley, as well as to analyze the in-hospital survival and 1-year outpatient
follow-up of children with channel-dependent heart disease in a pediatric hospital of
the Rede Pernambuco-Bahia. Methodology: This was an observational,
retrospective cohort, conducted in one year (2017 march — 2018 february). The study
included all children with heart disease, aged <15 years, admitted to the public
pediatric in the Pernambuco-Bahia Network (Dom Malan Hospital). From the total
number of cardiac patients, the group of life-threatening congenital heart defects
(focus on duct-dependent congenital heart disease) was selected, for whom the
analysis of inhospital survival was performed, as well as an outpatient follow-up of
one year (March 2018 - February 2019), in order to identify the factors that impact
your mortality. Results: 211 patients were registered, 43.6% female and 56.4%
male, mean age: 1 year and 2 months (ranging from 2 days to 15 years). Of this total,
30 cases (14.2%) were acquired heart diseases and 181 (85.8%) were congenital
heart diseases. Sixteen cases of duct-dependent congenital heart disease were
observed (8.8% of the congenital ones). Of the 16 patients, only 8 reached transfer,
revealing that 50% evolved with in-hospital death. At the end of one year of
outpatient follow-up, there was one loss to follow-up and 12 died, with a mortality rate
of 75%. The Kaplan-Meier survival curve illustrates a median survival of only 66
days. As for the use of antibiotics, 23% required 4 cycles, indicating that the long
waiting time makes patients vulnerable to multiple nosocomial infections.
Conclusions: Childhood heart disease is an important public health problem, with
high mortality for duct-dependent congenital heart disease. The study patients faced
severe limitation of access to surgical treatment, with prolonged hospitalization and
multiple infectious complications. Such data reveal essential information for changing
the strategy to face this issue, in order to improve clinical care, survival and quality of
life for this population.

Keywords: heart diseases, congenital malformation of cardiac septa, mortality,
Public Health Administration, Epidemiology.
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1. Introducéo

As cardiopatias constituem o grupo mais frequente e letal dentro das
malformacBes congénitas (THANGARATINAM, 2007). A grande maioria das
cardiopatias congénitas sdo alteracdes leves a moderadas, porém, 20 — 25% sao
cardiopatias criticas que necessitam de tratamento cirirgico ou hemodindmico no
primeiro ano de vida (WREN, 2008).

De acordo com a Organizacdo Mundial de Saude, tais patologias
encontram-se na terceira causa mais frequente de Obito em criancas abaixo de 5
anos (UNICEF, 2017). Dentro do grupo das malformacgdes, as cardiopatias séo
responsaveis por 46% dos Obitos, concentrados principalmente no primeiro ano de
vida (THANGARATINAM, 2007). Lopes et al., em estudo publicado em novembro de
2018, demonstrou em uma populacdo de recém-nascidos de Salvador-Bahia, que a
incidéncia de 6bito nos casos de cardiopatias congénitas graves foi de 81/100 mil
nascidos vivos e que a taxa de letalidade atribuida a tal diagnostico foi de 64,7%
(LOPES et al., 2018).

Tal panorama tem mudado nos paises desenvolvidos, onde 0s avancos
no diagndstico pré-natal e a assisténcia pds-natal, com énfase na qualidade dos
cuidados anestésicos, técnicas cirargicas e tratamento via cateterismo foram
capazes de reduzir a mortalidade e elevar a expectativa de vida para 80% de recém-
nascidos cardiopatas até a vida adulta (KNOWLES, 2012). Este quadro, porém,
mantém-se estagnado nos paises em desenvolvimento, especialmente nas regides
interioranas, onde o acesso ao diagnéstico e tratamento € mais restrito (SOARES,
2018).

No tocante a dimensdo do problema, as cardiopatias congénitas tém
incidéncia entre 0,7 (KNOWLES, 2005) a 1,3% dos nascidos vivos (RIVERA, 2007).
Segundo Knowles, 2005, 18-25% das criancas afetadas morrem antes de
completarem um ano de vida. Apesar da alta incidéncia esperada, o banco de dados
oficial brasileiro € subnotificado. Araujo et al. mostrou apenas 0,41% para
prevaléncia de cardiopatias congénitas na Paraiba, segundo o “Estudo colaborativo
latino-americano de malformacdes congénitas” (ARAUJO et al., 2014). Em Petrolina-

Pernambuco, durante 2016, o banco de dados oficial do Ministério da Saude
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(datasus.gov.br) inclui apenas um o6bito infantil por doencas cardiacas, de um total
de 8613 nascidos vivos. No entanto, 0 nimero esperado para essa populagéo seria

de 15 a 21 criancgas.

As cardiopatias adquiridas, por sua vez, ttm a sua ocorréncia relacionada
a muitas variaveis, como fatores de risco predisponentes, idade, regido observada,
dentre outros. Estudos que avaliam sua frequéncia sao geralmente segmentados por
causa etiolégica, como febre reumatica, miocardiopatias, endocardite, havendo
poucos estudos que descrevem a epidemiologia de tais doengas em conjunto na
faixa etaria pediatrica (KORBINGER, 2003).

Voltando o olhar para a regido do Vale do Rio S&o Francisco, percebe-se
que a demografia das cardiopatias na infancia é um dado de proporcdes
desconhecidas. Esta macrorregido de saude, conhecida como Rede Pernambuco-
Bahia, € composta por 53 cidades e 1.9 milhdo de individuos (25 municipios e
911.613 individuos em Pernambuco; 28 municipios e 1.006.894 individuos na
Bahia), porém nédo dispbde de centros especializados em cardiologia pediatrica, mas
apenas de um hospital publico de referéncia pediatrica para casos graves, em
Petrolina-Pernambuco (BAHIA; PERNAMBUCO, 2012). As criangas que requerem
cirurgia cardiaca precisam de transferéncia para Recife (a 707 km) ou Salvador (a
534 km).

Até o presente momento, ndo ha registros de publicacbes sobre a andlise
das cardiopatias na infancia nesta regido. A demografia das cardiopatias na infancia
no Vale do Rio S&o Francisco, bem como quais sdo os fatores que impactam na
sobrevida destas criancas € uma lacuna do conhecimento que necessita ser
preenchida, a fim de fornecer substrato que embase politicas publicas, projetos e
acbes em saude voltadas para esta area, pois nem mesmo existe ainda a descricdo

da dimenséo do problema.

Mediante esta questdo, o presente estudo tem o objetivo de criar um
registro clinico que permita avaliar a epidemiologia das cardiopatias na infancia no
Vale do S&o Francisco, bem como analisar a sobrevida intra-hospitalar e no
seguimento ambulatorial em 1 ano de criancas portadoras de cardiopatias canal-

dependentes, em hospital pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.
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2. Objetivos

2.1 Objetivo geral

Verificar a epidemiologia das cardiopatias na infancia do Vale do Sé&o
Francisco, através de um registro de banco de dados para crian¢as, que tenham
sido internadas no hospital publico pediatrico de referéncia para os casos graves da

Rede Interestadual Pernambuco-Bahia (Hospital Dom Malan).

2.2 Objetivos especificos

1. Quantificar e categorizar as cardiopatias em adquiridas e congénitas.

2. Categorizar o grupo das cardiopatias congénitas criticas, bem como o
subgrupo das cardiopatias canal-dependentes.

3. Averiguar a sobrevida intra-hospitalar de criancas portadoras de cardiopatias
canal-dependentes.

4. Verificar a sobrevida extra-hospitalar de criancas portadoras de cardiopatias
canal-dependentes, através do acompanhamento ambulatorial, por 1 ano.

5. Investigar a relacdo de possiveis fatores de risco na mortalidade das
cardiopatias canal-dependentes.

6. Desenhar um mapa epidemiolégico contendo a cidade de origem de cada

paciente com cardiopatia canal-dependente.
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3. Reviséo bibliografica
3.1 Um breve histérico sobre a Cardiologia Pediatrica

O campo das doencgas congénitas cardiacas ganhou espaco através dos
estudos dos anatomistas do século XVII. Em 1671, Neils Stenson foi o0 pioneiro em
descrever a patologia que € hoje conhecida como Tetralogia de Fallot em um bebé
natimorto, com multiplas malformag@es sistémicas (STENSON, 1665). O epdnimo,
por sua vez, veio apenas em 1888, quando Etienne-Louis Fallot demonstrou em uma
palestra seu estudo com 55 individuos, em que 75% dos pacientes com doenca
cardiaca ciandtica apresentavam estenose ou atresia da valva pulmonar,
dextroposicdo da aorta, comunicacdo interventricular e hipertrofia do ventriculo
direito na autopsia (FALLOT, 1888; ACIERNO, 1999).

Em 26 de agosto de 1938, no Hospital Pediatrico da Universidade de
Harvard, em Boston, o cirurgido cardiaco Robert Gross realizou a primeira cirurgia
de fechamento de canal arterial, em uma garota de 7 anos de idade (GROSS, 1939).
Este foi o marco inaugural do nascimento da disciplina da Cardiologia Pediatrica
(NOONAN, 2004).

Helen Taussig, pediatra considerada a “méae da Cardiologia Pediatrica”, foi
contemporanea de Robert Gross e nesse periodo cuidava da ala das criancas
cardiopatas do Hospital Pediatrico de Boston. Ela percebeu que os pacientes com
Tetralogia de Fallot ficavam cianéticos logo apos o fechamento do canal arterial e
propds, entdo, ao cirurgido, a possibilidade de confeccionar estruturas semelhantes
ao canal arterial, para permitir melhor sobrevida a estas crian¢cas. ApOs a negativa
do Dr. Gross em ancorar este novo tratamento, a pediatra procurou o cirurgido Alfred
Blalock, do Hospital Johns Hopkins, que ja havia confeccionado anastomoses entre
a artéria subclavia esquerda e a artéria pulmonar em animais, junto com o seu
colaborador Vivien Thomas, para estudar Hipertensao Arterial Pulmonar (NOONAN,
2004).

E, assim, em 29 de novembro de 1944, no Hospital Johns Hopkins, em
Baltimore, foi realizada a primeira cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (anastomose

entre a artéria subclavia e artéria pulmonar), que permitiu aumentar o fluxo
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sanguineo para os pulmdes e mudou drasticamente a sobrevida dos pacientes com
Tetralogia de Fallot. Na ocasido, ela ficou conhecida como a “cirurgia do bebé azul”

(BLALOCK, 1945) e se popularizou pela sua eficacia mundialmente.

Em 1945 foi realizada a primeira cirurgia de Coarctacao de Aorta e, em
1948, de estenose pulmonar. Porém, tais cirurgias eram realizadas com o coragao
pulsando, o0 que nao era viavel para lesdes intracardiacas. Em 1955, entdo, Kirklin
relatou os casos de oito pacientes tratados cirurgicamente com o auxilio da
circulagdo extracorporea mecéanica com sucesso, na Clinica Mayo, em Minnesota
(CRAFOORD, 1945; BROCK, 1948; KIRKLIN, 1955).

As diretrizes para o treinamento em Cardiologia Pediatrica, como
subespecialidade surgida a partir da Pediatria, foram desenvolvidas em 1961,
ocasidao em que foi aplicado o primeiro exame de titulo, formulado principalmente
pelas equipes médicas da universidade de Harvard, Hospital Johns Hopkins e clinica
Mayo (NOONAN, 2004).

Em 1975, o cirurgido brasileiro Adib Jatene publicou uma nova operacéo
para tratamento da Transposicdo das Grandes Artérias, através da translocacao dos
grandes vasos e tunelizacdo das coronarias. Esta passou a ser a técnica de escolha,
transformando uma patologia anteriormente letal em uma condicéo tratavel, com alto

indice de sucesso e sobrevida a longo prazo (JATENE, 1976).

O cateterismo cardiaco intervencionista teve seu marco inicial em 1953,
com a dilatacdo da valva pulmonar estendtica, pelo mexicano Rubio Alvarez, porém
foi a partir da década de 1990 que o acesso as salas de hemodinamica se tornou
mais frequente, sendo possivel realizar abertura da valva pulmonar atrésica por
radiofrequéncia. Este procedimento modificou a evolucdo da atresia da valva
pulmonar com septo interventricular integro, permitindo alternativas a cirurgia
cardiaca, obtendo significativa reducéo do risco terapéutico, com menor tempo de
internacao e recuperacdo mais rapida (RUBIO-ALVAREZ, 1953; HAUSDORF, 1993).
Desde entdo, tem-se popularizado as indica¢gdes de tratamento hemodinamico para
as mais diversas patologias, como estenoses valvares, coarctacdo de aorta,
comunicacdes interatriais, implante de préteses valvares (COSTA, 2002), bem como

para tratamentos combinados em cardiopatias complexas, como implante de “stent”
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em canal arterial, para sindrome da hipoplasia do coracdo esquerdo e atresia da

valva pulmonar com comunicagéo interventricular.

Em 1957 um evento no campo da terapia medicamentosa marcou a
perspectiva de estabilizacdo pré-operatéria dos pacientes com cardiopatias
ciandticas, especialmente as que envolvem atresia da valva pulmonar: o bioquimico
sueco Sune Bergstrom determinou a estrutura quimica de dois compostos de
Prostaglandina, substancias que auxiliam na manutencdo do canal arterial e,
portanto, funcionam como fonte de fluxo sanguineo para os pulmdes (SHAMPO,
1998). As prostaglandinas ja haviam sido isoladas desde 1935, pelo também sueco
UIf Von Euler (OTTOSON, 1983), porém foi com a equipe de Sune Bergstrom que
veio o conhecimento das diferentes classes de prostaglandina, da sua sintese no

interior da células, funcdes bioldgicas, metabolismo e excrecao.

Dentre os grupos de Prostaglandina, destaca-se a Prostaglandina E, que
relaxa a musculatura lisa do canal arterial, mantendo-o aberto e permitindo que as
criangas com cardiopatias congénitas dependentes de canal arterial mantenham-se
estaveis clinicamente, com o menor grau possivel de acidose metabdlica ou
descompensacdo hemodinamica até a realizacdo do ato cirdrgico (HEYMANN,
1982).

Considerando o avanco no diagnostico pré-natal, através do
ecocardiograma fetal, observa-se que os cuidados da equipe clinica faz lacos
importantes com a obstetricia, onde o diagnostico precoce auxilia no planejamento
do parto, determinacdo do progndstico e direcionamento para 0 nascimento em
centros terciarios. O historico do estudo do coracgéo fetal remonta os trabalhos de
Garret e Robinson, australianos que lideravam um grupo dedicado ao
aprimoramento de equipamentos de qualidade na avaliagcdo morfolégica do coragéo
no periodo intradtero (GARRET; ROBINSON, 1970).

Em 1980, Kleinman e colaboradores publicaram um artigo que analisou o
coracao de 180 fetos, estabelecendo as bases para o diagnéstico de malformacgdes
e cardiacas durante a gestacado (KLEINMAN, 1980). Logo em seguida, em 1983, o
mesmo grupo de pesquisa de Kleinman publicou um estudo que documentava as

técnicas para o diagnostico de arritmias intrautero (KLEINMAN, 1983).
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Ainda na década de 1980, mais especificamente entre 1983 — 1988, a
brasileira Sandra Mattos realizou sua especializacdo em Ecocardiografia Fetal nos
Hospitais Royal Brompton e Great Ormond Street, de Londres, tendo lecionado em
diversas universidades internacionais e, em 1991, fundou a Unidade de Cardiologia
Materno-Fetal, bem como o Centro de Estudos Caduceus do Real Hospital
Portugués de Beneficéncia em Recife, Pernambuco. Em 1998 langou o livro
Cardiologia Fetal, o primeiro publicado sobre o tema na lingua portuguesa
(MATTOS, 1998).

Paralelamente, Dra Lilian Lopes, em 1986, realizou estagio em pesquisa
no laboratoério de Ecocardiografia Pediatrica e Fetal da Universidade da California e
em 1987 iniciou suas atividades como médica pesquisadora da Clinica Obstétrica da
Universidade de Sao Paulo, onde iniciou extenso trabalho de diagnédstico de
anomalias cardiacas fetais, tendo publicado seu primeiro livro, Atlas comentado de
cardiologia fetal, em 2003 (LOPES, 2003).

Também pesquisadora brasileira de destaque, Dra. Simone Pedra
realizou estagio em pesquisa clinica em Cardiologia Fetal em Toronto, Canada,
sendo atualmente responsavel pelo projeto de Cardiologia Fetal do Programa de
Apoio ao Desenvolvimento Institucional do Sistema Unico de Satide, no Hospital do
Coracdo, em Sao Paulo, em parceria com o Ministério da Saude. Para algumas
patologias, como a Sindrome da Hipoplasia do Coracdo Esquerdo, atualmente
existem procedimentos fetais intradtero que sao capazes de melhorar
evolutivamente o quadro clinico ao nascimento (PEDRA, 2013). Dra. Simone Pedra
e sua equipe foram os pioneiros no Brasil em cateterismo cardiaco intraudtero,
fazendo parte do Registro Internacional de Intervengdes Cardiacas Fetais (HOGAN,
2020) e liderando a equipe que publicou as Diretrizes Brasileiras de Cardiologia
Fetal (PEDRA, 2019).

Todos o0s avancos acima citados tém como objetivo melhorar o
diagnostico, as condigbes pré-operatdrias e a sobrevida. A estrutura de um servico
de cardiologia pediatrica constitui-se atualmente em uma extensa equipe médica
subespecializada, que envolve ndo somente o cirurgido cardiaco, perfusionista,
anestesista, o pediatra e o cardiologista clinico, mas necessita também de

hemodinamicista, intensivista, ecocardiografista, radiologista especialista em
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angiotomografia, ressonancia cardiaca, arritmologista, patologista e geneticista.
Também faz-se necessaria uma rede com todas as demais profissdes da saude que
compdem a estrutura multidisciplinar: enfermeiros, técnicos de enfermagem,
fisioterapeutas, farmacéuticos, assistente social, dentista, fonoaudiélogos,
psicologos, distribuidos entre a estrutura hospitalar e ambulatorial, em um sistema

integrado de referéncia e contra-referéncia que permitam eficiéncia e qualidade.

O tratamento das cardiopatias congénitas criticas requer, assim, o suporte
de politicas de salde publica capazes de estruturar um programa de cirurgia
cardiaca pediatrica e hemodindmica composto por uma equipe multidisciplinar
especializada e treinada. (JENKINS KJ, 2014; HOFFMAN JIE, 2013; FIXLER DE,
2010). O cirurgido brasileiro Vadester Cavalcante Pinto Junior publicou em 2012, a
“‘Andlise das portarias que regulamentam a Politica Nacional de Atencao
Cardiovascular de Alta Complexidade”, demonstrando que a implementagéo efetiva
deste direito constitucional ainda permanece um grande desafio (PINTO JUNIOR,
2012).

3.2 Classificagdes das cardiopatias na infancia

Existem diversas classificacbes propostas para as cardiopatias na
infancia. A principio, classifica-se entre adquiridas e congénitas. Considera-se
adquirida se a patologia se desenvolveu apés o nascimento, secundaria a agravos
diversos, como infec¢Bes bacterianas, virais, fungicas ou por doencgas auto-imunes.
As mais freqlentes sdo: febre reumatica, doenca de Kawasaki, miocardiopatias
hipertréfica, dilatada e restritiva, arterite de Takayasu e cardite lupica (CURRY,
2017).

As congénitas sdo aquelas que se desenvolveram durante a gestacao, ja
estando presentes ao nascimento. Podem ter carater transitorio, adaptativo, com
resolucdo apds o parto ou carater permanente, como € 0 caso da grande maioria
das malformagbes anatdbmicas cardiacas. Lev e colaboradores, em 1962,
propuseram a primeira classificacdo das cardiopatias congénitas, considerando as

malformacdes de ocorréncia isolada e aquelas de ocorréncia associada. Este
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método de andlise e classificacdo € Util a equipe clinico-cirdrgica, pois foca na
interpretagdo da inter-relacdo entre os defeitos cardiacos e na sua fisiologia e
repercussao final, de forma a fornecer um diagndstico mais completo das reais
necessidades organicas do paciente para a manutencao e qualidade de vida (LEV;
PAUL; MILLER, 1962). Existem associacfes que fazem parte de um diagndstico
especifico, a exemplo a Tetralogia de Fallot, Dupla via de saida do ventriculo direito,
Sindrome da Hipoplasia do coracdo Esquerdo, atresia da valva pulmonar com septo
interventricular integro, entre outras. Nos casos de cardiopatias congénitas graves, a
exemplo da transposicdo das grandes artérias, a sobrevida esta atrelada a
existéncia de outras lesbes associadas, principalmente do canal arterial,

comunicacao interventricular e comunicacao interatrial (MIYAGUE, 2003).

Em 1973, Sauvage e colaboradores publicaram um artigo que detalhava
um método de classificacdo baseado tanto na apresentacdo clinica da cianose
(cardiopatias aciandticas ou cianéticas), bem como no tipo de sobrecarga provocada
sobre os ventriculos cardiacos (sobrecarga de pressao ou sobrecarga de volume).
Dessa forma, as cardiopatias congénitas acianéticas podem ser do tipo sobrecarga
de volume, que sdo aquelas que provocam desvio do fluxo sanguineo do lado
esquerdo para o lado direito do coracdo: comunicacdo interatrial, comunicagao
interventricular, persisténcia do canal arterial, defeito do septo atrioventricular. As
cardiopatias do tipo sobrecarga de pressdo sao as obstrutivas: estenose aodrtica,
coarctacéo de aorta, estenose mitral, estenose pulmonar. As cardiopatias congénitas
cianoticas, por sua vez, sdo subdivididas entre aquelas com fluxo sanguineo
diminuido para os pulmdes (o chamado hipofluxo pulmonar), como: tetralogia de
Fallot, dupla via de saida do VD com estenose pulmonar, estenose pulmonar critica
com comunicac¢ao interatrial, atresia da valva pulmonar, atresia da valva tricispide
com estenose pulmonar, anomalia de Ebstein da valva tricispide na sua forma
grave, bem como aquelas com fluxo sanguineo pulmonar aumentado (hiperfluxo
pulmonar): transposicdo das grandes artérias, sindrome da hipoplasia do coracao
esquerdo, tronco arterial comum, drenagem andmala total das veias pulmonares,
atresia da valva tricispide sem estenose pulmonar, ventriculo Unico sem estenose
pulmonar (SAUVAGE et al, 1973).
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Em 2011, Atik e Moreira, em seu livro “Imagens e Correlacdes em
Cardiologia Pediatrica”, organizaram a classificagdo das cardiopatias congénitas
segundo a apresentacao clinica de maneira bastante didatica, de forma a auxiliar a
equipe clinico-cirargica na conducéo terapéutica dos pacientes, a qual foi adaptada

e exposta no quadro 01.

Quadro 01. Classificacéo das cardiopatias congénitas segundo a apresentacéao
clinica da cianose (tabela adaptada de Atik e Moreira, 2011).

Acianéticas | Obstrutivas Estenose aodrtica
Coarctagao de aorta
Estenose mitral

Estenose pulmonar

Desvio de Comunicacao interatrial
sangue da

esquerda paraa | Comunicacéo interventricular
direita

Persisténcia do canal arterial

Defeito do septo atrioventricular

Ciandticas Hipofluxo Tetralogia de Fallot
pulmonar
Dupla via de saida do VD com estenose pulmonar

Estenose pulmonar critica com comunicagéo
interatrial

Atresia da valva pulmonar

Atresia da valva tricuspide com estenose
pulmonar

Anomalia de Ebstein da valva tricaspide na sua
forma grave

Hiperfluxo Transposi¢ao das grandes artérias
pulmonar
Sindrome da hipoplasia do coragédo esquerdo

Tronco arterial comum
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Drenagem andmala total das veias pulmonares

Atresia da valva tricuspide sem estenose
pulmonar

Ventriculo Unico sem estenose pulmonar

Fonte: Adaptacéo a partir de ATIK, E; MOREIRA, 2011, Capitulo 01.

Uma vez que a apresentacdo clinica sempre esta atrelada a fisiologia,
deve-se considerar que esta classificacdo ndo é rigida, posto que patologias
inicialmente  acianéticas de hiperfluxo, a exemplo das comunicacdes
interventriculares, podem tornar-se cianéticas com a evolucdo da doenca, quando
ndo operada em momento adequado. Neste caso, o hiperfluxo provoca leséao
irreversivel na vasculatura capilar pulmonar, com hipertensédo pulmonar, de forma a
inverter o fluxo através do defeito cardiaco, a chamada Sindrome de Eisenmenger
(ARVANITAKI et al., 2020).

Outra classificagdo bastante relevante é a de Knowles et al, 2005, em que
as cardiopatias congénitas podem ser organizadas em 3 categorias, de acordo com

o grau de repercussao na qualidade de vida e sobrevida das criancas:

1. Malformacdes cardiacas criticas ou “ameagadoras a vida” (do original em
inglés “life-threatening”): sdo aquelas cujo colapso hemodinamico é esperado
dentro dos primeiros meses de vida, caso ndo haja tratamento, evoluindo
fatalmente para o 6bito. Dentro deste grupo, pode-se utilizar a classificacao
em cardiopatias ndo dependentes de canal e cardiopatias canal-dependentes,
sendo que estas ultimas se subdividem em: 1) fluxo sistémico dependente do
canal; 2) com fluxo pulmonar dependente do canal (atresia da valva pulmonar,
estenose pulmonar critica) e 3) aquelas com fluxo em paralelo (transposi¢éo
das grandes artérias) (MELLANDER ET AL., 2006).

2. Cardiopatias clinicamente significativas: defeitos estruturais com repercussao
hemodinamica, porém que nao elevam a mortalidade logo apds o nascimento.
Exemplos: comunicacao interventricular, defeito do septo atrioventricular,

tetralogia de Fallot, comunicacdes interatriais grandes.
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3. Cardiopatias clinicamente n&o significativas: sdo as malformagdes sem
repercussao hemodinamica, como pequenos defeitos no septo interatrial ou

no septo interventricular, que n&o requerem tratamento.

Lytzen utiliza o termo “major congenital heart diseases” que poderia ser
traduzido como cardiopatias congénitas complexas para aquelas que necessitam de
intervencdo no primeiro ano de vida: Coracdes univentriculares, Transposicao das
grandes artérias, Transposicao corrigida das grandes artérias, Truncus Arteriosus,
Interrupcdo do arco aortico, Defeito do septo atrioventricular total, Dupla via de saida
do VD, Coarctacdo da aorta, Anomalia de Ebstein, Atresia da valva pulmonar com
CIV, Atresia da valva pulmonar com septo integro, Tetralogia de Fallot (LYTZEN,
2018). Esse termo corresponderia, na classificacdo de Knowles, as cardiopatias

criticas e as clinicamente significativas.

3.3 Rastreio diagndstico das cardiopatias congénitas criticas

Na era pré-triagem diagndéstica com o teste do coracaozinho, Mellander e
Sunnegard, em 2006, publicaram um artigo tendo como base uma populacdo da
Suécia avaliada por um estudo retrospectivo de 8 anos (1993 - 2001), em que houve
351.843 nascimentos durante o periodo. Deste total, 310 foram submetidos a
tratamento cirdrgico ou hemodindmico para cardiopatias congénitas criticas nos
primeiros dois meses de vida, o que correspondeu a 11% do total de cardiopatias
congénitas e aproximadamente 1 paciente a cada 1000 nascidos vivos, mais
precisamente 0,9 / 1000 nascimentos (MELLANDER, 2006). Pradat, em 2003, ja
havia encontrado dados semelhantes, com ocorréncia de 1-2 pacientes com
cardiopatias criticas/ 1000 nascimentos, em um registro que utilizou bases de dados

da Califérnia, Suécia e Franca.

Um dado alarmante do estudo sueco foi que 20% de tais pacientes
criticos tiveram alta hospitalar sem suspeita diagnostica, retornando ao hospital apos
descompensacdo hemodinamica. A falta da suspeita de cardiopatia critica ocorreu
principalmente nas cardiopatias com circulacéo sistémica dependente de canal e nas

cardiopatias criticas ndo dependentes do canal (MELLANDER, 2006).
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Neste grupo de pacientes da Suécia, a média de idade de intervengéo
terapéutica aconteceu aos 7 dias de vida (variando de 0 a 58 dias), sendo que 97%
deles ja haviam sido tratados no primeiro més de vida. A mortalidade dentro dos
primeiros 30 dias de poés-operatério foi de 10% e a ocorréncia de sequelas
neuroldgicas foi de 6,9%. E interessante notar que dentro dessa populagdo de
pacientes a cardiopatia mais relacionada ao diagnostico tardio foi a Coarctacdo de
Aorta e a cardiopatia mais relacionada a mortalidade precoce foi a Sindrome da
Hipoplasia do Coracdo Esquerdo (MELLANDER, 2006). Outro aspecto relevante é
que para recém-nascidos com multiplas anomalias, tais como as trissomias dos
cromossomos 18 (Sindrome de Edwards), 15 (Sindrome de Prader-Willi) e 13
(Sindrome de Patau) ou para agueles com anatomia extremamente complexa nao foi
oferecido o tratamento cirargico, devido a elevada morbi-mortalidade, sendo

oferecido cuidado paliativo.

Em 2007, Thangaratinam e colaboradores publicaram uma revisao
sistematica avaliando a acuracia da oximetria de pulso (“teste do coragaozinho”) no
rastreio de cardiopatias congénitas em recém-nascidos assintomaticos, incluindo um
total de 35.960 pacientes. Naquele periodo, a triagem para cardiopatias congénitas
estava baseada apenas no exame fisico habitual, que apresentava uma falha de
50% em detectar cardiopatias congénitas (WREN, 1999); ou seja, ndo havia uma
triagem eficaz, capaz de detectar precocemente as cardiopatias e permitir 0
tratamento em momento oportuno. Consequentemente, muitos bebés apresentavam

complicac@es clinicas apdés a alta hospitalar.

A oximetria de pulso consiste em um método simples, ndo invasivo, de
baixo custo, capaz de aferir a porcentagem de hemoglobina saturada de oxigénio na
circulacdo arterial periféerica (THANGARATINAM, 2007). Sua aplicabilidade é
destinada a detectar bebés aparentemente saudaveis, que apresentam insaturagéo
leve, pouco perceptivel ao exame fisico, porém que apresentam queda dos niveis de
oxigenagado sanguinea e risco potencial para descompensac¢éo cardiaca dentro do

primeiro més de vida.

Mediante tal revisdo, observou-se que a oximetria de pulso é altamente
especifica para detectar cardiopatias congénitas (99,8%, IC: 99-100%), com
sensibilidade média de 63% (IC: 39-83%) (THANGARATINAM, 2007). Resultados
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melhores em sensibilidade foram obtidos utilizando o ponto de corte de Saturagao
de 95% ou pelo menos 3% de diferenca de saturacdo entre 0 membro superior
direito e um dos membros inferiores, bem como focando na populacdo de
cardiopatias criticas e ciandticas (a sensibilidade chegou a 98,5%, IC: 91,8 — 100%),
ao invés dos demais trabalhos anteriores que abordavam todas as formas de

cardiopatia.

Este movimento em busca do diagndstico e tratamento precoce para as
malformacdes cardiacas criticas fez com que em 2012 o estado do Rio Grande do
Sul implantasse a oximetria de pulso no rastreio de tais malformacdes nas
maternidades do estado (Lei n® 14.046, de 9 de julho de 2012). Em 2014 houve
entdo um marco histérico, em que o Ministério da Saude publicou uma portaria
incorporando o Teste do Coracdozinho em todo o territério brasileiro, como parte da
triagem neonatal no Sistema Unico de Saude (Portaria n°20, de 10 de junho de
2014).

Um outro relevante método para a triagem das cardiopatias € o
Ecocardiograma fetal. Como dissemos anteriormente, o inicio dos estudos neste
campo remonta a década de 1980, porém a execucado pratica e o acesso a tal
método diagndstico ainda permanece bastante limitado nos servicos publicos de
saude (KLEINMAN, 1983).

O diagnéstico das cardiopatias no periodo fetal tem como foco principal o
esclarecimento e preparo da familia e equipe médica em relacdo ao prognostico e
planejamento adequado do local do nascimento (alguns jA em centros terciarios de
cirurgia cardiaca), das condicbes de parto e cuidados neonatais (ALLAN, 1994;
BRICK, 2002; NOMURA, 1992).

Tradicionalmente, as Diretrizes das Indicacbes de Ecocardiografia, de
2009, recomendavam a realizacdo do Ecocardiograma fetal mediante doencas
maternas com maior fator de risco para malformagdes ou suspeita do ultrassom

morfolégico gestacional, conforme mostra o quadro 02.
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Quadro 02. Recomendacdes tradicionais para realizacdo de Ecocardiografia
fetal.

1. Deteccao ou exclusdo de anormalidades cardiacas fetais estruturais ou
funcionais como rotina da avaliacdo pré-natal, independentemente da presenca
de fatores de risco para cardiopatias

2. Translucéncia nucal aumentada a ultrassonografia obstétrica no primeiro
trimestre

3. Deteccéo ou suspeita de alteracdes cardiacas a ultrassonografia obstétrica

4. Presenca de alteracdes do ritmo cardiaco

5. Presenca de histéria familiar materna ou paterna de cardiopatias congénita

6. Caridtipo alterado

7. Diabetes materno

8. Lupus eritematoso sistémico ou outra colagenose materna

9. Exposicao a agentes teratogénicos

10.Uso materno de indometacina, aspirina, anti-inflamatérios e outros agentes que
interfiram no metabolismo da prostaglandina

11.Anormalidades extracardiacas detectadas a ultrassonografia obstétrica

12.Histéria de perdas fetais anteriores

13.Restricdo do crescimento intrauterino

14.0ligodramnio ou polidramnio

15.Hidropisia fetal

16.ldade materna avancada

17.Uso materno de substancias com potencial efeito deletério sobre o coracao
fetal (alcool, fumo e drogas com acao sobre o sistema nervoso central)

Fonte: CAMAROZANO, 2009.

Todavia, grande numero de cardiopatias ocorre em gestacdes de baixo
risco e nao sédo suspeitadas pelo ultrassom morfolégico gestacional de rotina, no
momento do pré-natal (EWIGMAN, 1993; TEGNANDER, 1995). Foi entdo que, em

2019, A Diretriz Brasileira de Ecocardiografia fetal, veio corroborar com este ponto
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de vista e ressaltar a importancia da incorporacdo deste exame para a adequada
qualidade do pré-natal:

“‘Ap0s tantos anos de investimento em programas
educacionais de treinamento, ainda € grande a variacao
regional nas taxas de deteccdo pré-natal das cardiopatias
(utilizando apenas o ultrassom de rotina). O classico estudo de
Garne et al., realizado em 20 centros europeus, mostrou taxa
de deteccao global de cardiopatias fetais bastante baixa (25%),
sendo a Franca o pais com melhor desempenho (48%),
seguida pela Espanha (45%), Alemanha (40%) e Inglaterra
(35%). Muitos estudos mostraram que a taxa de deteccao pré-
natal de cardiopatias melhora significativamente com a
expansdo dos planos de corte para analise cardiaca, mas
permanece bem abaixo de 50% e segue defasada em relacéo
a deteccdo pré-natal de outras formas de malformacdes
congénitas. Diante deste cenério, alguns advogam que a
ecocardiografia fetal deva ser indicada para todas as
gestantes, uma vez que, em maos experientes, pode detectar
préximo de 100% de todas as anomalias cardiacas na vida
fetal, sendo considerada o padrdo ouro para diagndstico
cardiaco fetal” (PEDRA, 2019).

Considerando entdo a importancia do diagnéstico precoce para a
adequada conducao terapéutica das cardiopatias congénitas e o fato de que grande
namero de cardiopatias ocorrem em gestacfes de baixo risco (EWIGMAN, 1993),
iniciou-se um movimento nacional em prol da inclusdo do ecocardiograma fetal

dentro do pré-natal de rotina.

Em 2016, foi lancado o Projeto de Lei 5248/16, que propde sobre a
obrigatoriedade do ecocardiograma fetal para todas as gestantes do territério
nacional, tendo sido aprovado pela camara dos Deputados em 2018 e enviado para

a apreciacéao e votacao pelo Senado, ainda aguardando aprovacao (Anexo 2).
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Em 2021, Cuiaba, capital do Mato Grosso, foi pioneira no estabelecimento
do ecocardiograma fetal de maneira universal para o pré-natal de todas as gestantes
atendidas pelo Sistema Unico de Saude da referida cidade, através da Lei N° 6699
de 03/08/2021, aprovada pela Camara Municipal, em conformidade com a Lei

Orgénica do municipio.

Em resumo, enquanto o Ecocardiograma fetal ainda ndo se encontra
liberado em todo o territério brasileiro para o diagndstico intrautero das cardiopatias,
dispomos do teste da oximetria de pulso, que permite o rastreamento na primeira
semana de vida, obrigatério em todas as maternidades desde 2014. Sua aplicacdo
pratica ja auxilia sobremaneira a qualidade de vida e sobrevida das criancas
cardiopatas; faltam porém, estudos e auditorias para verificar qual a porcentagem

das maternidades que ja estdo executando esta lei.

3.4 Fatores de risco para mortalidade para as cardiopatias congénitas criticas

O diagnéstico precoce é um dos mais importantes fatores que afetam a
sobrevida dos pacientes com cardiopatias congénitas criticas (HOLLAND, 2015;
ECKERSLEY, 2015; PETERSON C, 2014). Eckersley e colaboradores publicaram
em 2015 um estudo que analisou todas as cardiopatias congénitas criticas na Nova
Zelandia de 2006 a 2010 (totalizando 353 pacientes), e observaram que O
diagndstico foi feito de forma tardia, apos a alta hospitalar da maternidade, em 20%
dos casos. Para esses, a mortalidade foi mais elevada (27%), quando comparado
agueles que tiveram o diagndstico precoce (16%) (ECKERSLEY, 2015). Em um
estudo semelhante realizado na Malasia, todavia, Mat Bah ndo observou a
correlacdo do tempo de diagnostico com a mortalidade. Duas explicacdes foram
aventadas para esse achado: a primeira é que o tempo do diagnostico pode sofrer
influéncia da gravidade da lesdo (lesdes mais graves sao diagnosticadas mais cedo)
e a segunda é que mesmo apos o diagnoéstico realizado, a intervencao terapéutica
nao ocorreu no tempo desejado, devido a limitacbes de acesso aos servigcos

especializados em cirurgia cardiaca (MAT BAH, 2018).
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Ainda na Malasia, um estudo de coorte retrospectiva acompanhou 491
criangas com cardiopatias congénitas criticas por 10 anos (2006 a 2015), em que a
sobrevida em um ano foi de 69,3% e em dez anos foi de 61,4%. Os principais fatores
de risco independentes para o 6bito foram: peso inferior a 2 kg, sindromes genéticas
associadas e condi¢des clinicas pré-operatérias ruins, como acidose metabdlica e
insuficiéncia respiratoria. Nesse estudo, cuidados paliativos foram oferecidos para os
pacientes com hemorragia intracraniana grau IV, prematuridade severa, extremo
baixo peso ao nascer, sindrome de Patau e Edwards, bem como para Sindrome da
Hipoplasia do Coracdo Esquerdo e Sindromes Heterotdxicas com obstrucdo da
drenagem venosa pulmonar. No total, foram acompanhadas 3479 criangas
cardiopatas, sendo 1636 (47%) casos leves, 516 (15%) casos moderados, 678
(19,4%) severos, porém nao criticos e 649 (18,6%) cardiopatias criticas. Dentre as
criticas, 158 (24%) receberam cuidados paliativos, sendo excluidas do estudo. As
razdes para os cuidados paliativos foram: 120 (76%) pela complexidade anatdmica
da lesédo (44 com Sindrome da Hipoplasia do Coracédo Esquerdo, 40 com Sindrome
Heterotaxica e 36 com outras lesées complexas), 18 (12%) por Sindromes genéticas
e 20 (12,6%) devido a associacdo com alteragcbes graves em outros sistemas.
Dentre os 491 pacientes com cardiopatias criticas acompanhados, a mortalidade
especifica por patologia mais baixa foi para Estenose Pulmonar critica (15%) e a
mais elevada foi para as lesdes de obstrucéo da via de saida do ventriculo esquerdo
(64,7%) (MAT BAH, 2018).

Trazendo para o contexto brasileiro, Lopes e colaboradores conduziram
um estudo em Salvador, entre 2014 e 2018, nas quatro maiores maternidades da
capital, considerando recém-nascidos que foram triados através do teste de
oximetria de pulso e confirmados com ecocardiograma transtoracico (LOPES, 2018).
Nessa coorte, foram identificados 52 casos de cardiopatias criticas, sendo as mais
incidentes: malformacdes do arco aodrtico dependentes do canal, atresia da valva
pulmonar e transposicdo das grandes artérias. Dentre os fatores de risco para a
mortalidade, foram identificados: prematuridade, baixo peso ao nascer, Apgar < 7 no
primeiro minuto de vida, gemelaridade e presenca de comorbidades.

Neste estudo soteropolitano, as quatro maternidades em questdo nao

dispunham de cirurgia ou hemodindmica cardiologica pediatrica, necessitando
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assim, solicitar transferéncia para o Unico servi¢co cirirgico especializado da cidade
gue operava pelo SUS naquela ocasido. Dado este contexto, foi observado que a
mediana de permanéncia hospitalar foi de 75 dias, chegando ao dado alarmante de
25% de mortalidade ao final do periodo neonatal. A incidéncia de 6bito nos casos de
cardiopatias congénitas graves foi de 81/100 mil nascidos vivos e a taxa de
letalidade atribuida a tal diagnéstico foi de 64,7% (LOPES, 2018).

Por outro lado, em regides com bom suporte médico, a mortalidade geral
por cardiopatias congénitas criticas varia entre 15 — 25%, conforme a patologia em
questdo e o tempo do diagnéstico (FESSLOVA, 1999; BROWN, 2006; HOLLAND
BJ, 2015).

‘Em paises desenvolvidos, espera-se que a letalidade por
cardiopatias congénitas no periodo neonatal sé ultrapasse a
casa de 60% para os diagnosticos tardios de Sindrome da
Hipoplasia do Coracdo Esquerdo; para os demais tipos, a taxa
de letalidade esperada nao ultrapassa 40%, quando o
diagnostico é feito antes da alta hospitalar. Paises com
classificacdo socioeconbmica semelhante a do Brasil, embora
também convivam com diferencas regionais gritantes em
relacdo a assisténcia neonatal, apresentam taxa global de
incidéncia de 6bitos por cardiopatias congénitas na casa de 20
a 30/100 mil nascimentos” (ECKERSLEY, 2016 apud LOPES et
al., 2018).

Todavia, no Brasil, principalmente em regifes de dificil acesso, os 6bitos

por cardiopatia congénita ainda se encontram em niveis elevados (SOARES, 2018).

“Os Obitos neonatais por defeitos congénitos séo classificados
por alguns autores e pelo Ministério de Saude do Brasil como
evitdveis, por serem passiveis de reducdo para algumas
condi¢les, se assisténcia adequada e pronta forem ofertadas a
gestante e ao recém-nascido, visando ao diagnostico e ao
tratamento, associados ao suporte adequado por outras

esferas do governo — que ndo sO os servigos de saude. Ainda,
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patologias com esta classificagéo tém possibilidade de reducéao
da mortalidade por tais acdes, a depender da condigcéo
considerada” (LOPES et al., 2018).

Reforcando a importancia do diagnostico e acesso ao tratamento, Oster e
colaboradores, em 2013, publicaram um estudo que examinou 0 impacto potencial
desses fatores em diferentes regides do globo, sendo observado que a sobrevida
em 1 ano para cardiopatia congénita critica foi de 69,3% em Johor, na Malasia, pais
em desenvolvimento; contrastando com os resultados de Atlanta, nos Estados
Unidos, com maior celeridade em diagnostico e tratamento, que obteve 82%
(OSTER, 2013). Dessa forma, podemos organizar os fatores de risco para a
mortalidade das cardiopatias congénitas conforme o quadro abaixo.

Quadro 03. Fatores de risco para a mortalidade das cardiopatias congénitas.

1. Gravidade da malformacao cardiaca

2. Peso inferior a 2 Kg

3. Sindromes genéticas associadas

4. Condi¢Bes pré-operatérias ruins (descompensacao clinica): acidose
metabdlica, insuficiéncia respiratéria e necessidade de ventilagdo
mecanica, sepse, entre outros.

5. Prematuridade

6. Apgar <7 no primeiro minuto.

7. Gemelaridade

8. Comorbidades clinicas (malformac¢des em outros sistemas organicos)
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9. Diagnaostico tardio (apds a descompensacao clinica)

10.Limitacéo de acesso ao tratamento

Fonte: Adaptada pelos autores, 2022, a partir de LOPES et al., 2018 e MAT BAH,
2018.

3.5 Viséo geral sobre o tratamento das cardiopatias congénitas

O tratamento das cardiopatias congénitas busca reestabelecer ou, ao
menos, melhorar o equilibrio entre o fluxo pulmonar e o fluxo sistémico corporal, de
forma a permitir crescimento e desenvolvimento da crianca. Algumas cardiopatias
sdo passiveis de correcdo total, ja para outras dispde-se de procedimentos
adaptativos, que ajustam o sistema circulatério ao coracdo malformado, de forma a
permitir aumento de sobrevida e qualidade de vida (PINTO JUNIOR, 2015).

Seguindo a classificacdo exposta no quadro 01, as cardiopatias
aciandticas obstrutivas sdo aquelas que provocam sobrecarga de pressao has
cavidades cardiacas, que desenvolvem hipertrofia da musculatura de forma a
superar a obstrucdo. Dessa forma, tais patologias requerem o alivio da estenose
envolvida, por exemplo: valvoplastia aortica, valvoplastia pulmonar, aortoplastia
cirdrgica ou com implante de “stents” por via hemodinamica, para tratamento da
Coarctacéo de aorta (TARASOUTCHI F. et al., 2020).

J4 as cardiopatias acianéticas por desvio do fluxo sanguineo do lado
esquerdo para o lado direito, também chamadas cardiopatias de “shunt” (termo
comumente utilizado para fazer referéncia ao desvio do sangue devido a uma falha
em uma das paredes cardiacas) causam congestdo vascular pulmonar por
hiperfluxo, a exemplo das comunicagbes interatriais, = comunicagdes
interventriculares, persisténcia do canal arterial e defeito do septo atrioventricular.
Para estas, o racional terapéutico consiste em fechar o defeito através do qual

ocorre o desvio do fluxo sanguineo, por via cirlrgica ou por cateterismo, desde que o
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comprometimento da vasculatura pulmonar ndo tenha ainda se tornado irreversivel
(ARVANITAKI A., et al., 2020).

As cardiopatias cianéticas, por sua vez, envolvem maior individualizacéo
do tratamento, pois € preciso avaliar a necessidade hemodinamica da patologia para
definir o passo terapéutico a ser realizado. No caso especifico das patologias canal-
dependentes, conforme a classificacdo de Mellander et. al, 2006, espera-se que
ocorra descompensacao hemodinamica com o fechamento espontaneo do canal
arterial, fenbmeno que habitualmente acontece entre o terceiro e o sétimo dia de
vida. Dessa forma, o diagnéstico precoce permite a equipe clinica iniciar a infusédo
endovenosa de prostaglandina, a fim de estabilizar o paciente até a realizacdo da
cirurgia (HEYMANN, 1982).

Apés a chegada do paciente nos centros terciarios de cirurgia cardiaca
pediatrica, cada caso € estudado e discutido em equipe. Para as cardiopatias
cianoticas de hipofluxo pulmonar, procede-se o implante cirdrgico de um tubo que
conecta ramos da aorta com a artéria pulmonar, a chamada cirurgia de Blalock-
Taussig, ou anastomose sistémico-pulmonar (PINTO JUNIOR, 2015), a fim de
prover fluxo sanguineo para os pulmd@es. Outra alternativa é implante hemodinamico
de um “stent” no canal arterial, para manté-lo aberto de forma fixa e permitir
suspender a infusdo continua de prostaglandina (ELMARSAFAWY, 2020).

Em relacdo a complexidade do procedimento cirlrgico necessario para o
tratamento das cardiopatias congénitas e o seu impacto na sobrevida dos pacientes,
Jenkins, em 2002, publicou uma classificagdo de risco conhecida como RACHS-1
(escore de risco ajustado para cirurgia em cardiopatias congénitas, do original em
inglés: “Risk Adjustment for Congenital Heart Surgery”) (JENKINS, K.J. et al, 2002).

O escore RACHS-1 agrupa as cardiopatias congénitas em 6 categorias,
utilizando como unico fator de risco o tipo de cirurgia requerida, sendo o grupo 1
aqueles de maior sobrevida e o grupo 6 agueles de menor sobrevida. Os dados para
o estabelecimento do RACHS-1 foram obtidos através das seguintes bases de
dados clinicas: o Consorcio de Cuidados Cardiacos Pediatricos, grupo norte-
americano que integra 71 instituicbes para realizar a coleta e analise de todos os

procedimentos cardiacos realizados com o objetivo de melhorar a qualidade da



39

assisténcia clinica, bem como o banco de dados dos hospitais especializados em
cirurgia pediatrica dos estados estadunidenses de lllinois, Massachusetts e
Califérnia (JENKINS, 2004).

Nina e colaboradores realizaram a tradugcéo da escala RACHS-1 para o
portugués, bem como avaliaram a sua aplicabilidade na populacéo atendida em Sao
Luis — Maranh&o, em 2007, observando correlacéo linear entre a escala e a taxa de
mortalidade, porém com valores mais elevados que a amostra norte-americana.
(NINA, 2007). A exposicdo do escore RACHS-1 em portugués encontra-se no
Quadro 04.

Quadro 04. Descricdo do Escore RACHS-1 em categorias de risco por

procedimento cirurgico.

Categoriaderisco 1 | Correcdo de comunicacao interatrial tipo ostium secundum
e tipo seio venoso

Aortopexia (fixacdo da aorta ao esterno para tratamento de
traqueomalacea)

Correcao de persisténcia do canal arterial com idade > 30
dias

Correcéo de coarctacdo de aorta com idade >30 d
Correcdo de drenagem andmala parcial de veias

pulmonares

Categoria derisco 2 | Valvotomia adrtica ou valvoplastia com idade >30 dias
Resseccéo de estenose subadrtica

Valvotomia pulmonar ou valvoplastia

Substituicdo da valva pulmonar

Infundibulectomia do ventriculo direito

Ampliacédo da via de saida pulmonar

Correcdao de fistula de artéria coronaria

Correcdo de comunicagcdo interatrial e comunicagao

interventricular simultaneamente
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Correcéo de comunicacao interatrial tipo ostium primum
Correcao de comunicacao interventricular

Fechamento de comunicacao interventricular e valvotomia
pulmonar ou resseccao infundibular

Fechamento de comunicacgao interventricular e remocéo da
banda da artéria pulmonar

Reparacao de defeito septal ndo especificado

Reparacdao total da tetralogia de Fallot

Reparacdo de drenagem anOomala total de veias
pulmonares na idade >30 d

Cirurgia de Glenn

Cirurgia do anel vascular

Correcao de janela aorta-pulmonar

Correcao de coarctacéo na idade <30 d

Correcéo da estenose da artéria pulmonar

Transeccao da artéria pulmonar

Fechamento do atrio comum

Correcao do shunt do ventriculo esquerdo para o atrio

direito

Categoria de risco 3

Troca da valva adrtica

Procedimento de Ross

Ampliacdo da via de saida do ventriculo esquerdo com
retalho cirargico

Ventriculomiectomia

Aortoplastia

Valvotomia mitral ou valvoplastia

Troca da valva mitral

Valvectomia da valva tricuspide

Valvotomia ou valvoplastia tricuspide

Troca da valva tricuspide

Reposicionamento da valva tricuspide para anomalia de
Ebstein na idade > 30 dias

Correcdo de artéria coronaria andmala sem tunel
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intrapulmonar

Correcdo de artéria corondria anbémala com tunel
intrapulmonar (Takeuchi)

Fechamento da valvula semilunar, adrtica ou pulmonar
Conduto do ventriculo direito para a artéria pulmonar
Conduto do ventriculo esquerdo para a artéria pulmonar
Correcédo de dupla via de saida do ventriculo direito com
ou sem correcao de obstrucdo do ventriculo direito
Anastomose cavo-pulmonar total (Cirurgia de Fontan)
Correcdo do defeito do septo atrioventricular total ou
transicional com ou sem troca valvar

Bandagem da artéria pulmonar

Correcdo de Tetralogia de Fallot com atresia da valva
pulmonar

Correcéao do cor triatriatum

Anastomose Sistémico-pulmonar (Cirurgia de Blalock-
Taussig)

Operacao de inverséo arterial (Cirurgia de Jatene)
Operacao de inversao atrial (Cirurgia de Senning)
Reimplante de artéria pulmonar anémala

Anuloplastia

Correcdo de coarctacdo de aorta e fechamento de
comunicacao interventricular

Excisdao de tumor intracardiaco

Categoria derisco 4

Valvotomia adrtica ou valvoplastia com idade <30 d
Procedimento de Konno (ampliacao do anel valvar aortico)
Ampliacdo de comunicacgéo interventricular em anomalia
complexa (ventriculo Unico)

Correcao de drenagem andmala de veias pulmonares com
idade <30 d

Septectomia atrial

Correcdo de transposicdo das grandes artérias com

comunicagdo interventricular e estenose subpulmonar
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(Cirurgia de Rastelli)

Cirurgia de inversdo atrial com fechamento de
comunicacao interventricular

Cirurgia de inversdao atrial com correcdo de estenose
subpulmonar

Cirurgia de Jatene com remoc¢ado da bandagem da artéria
pulmonar

Cirurgia de Jatene com fechamento de comunicacao
interventricular

Cirurgia de Jatene com correcéo de estenose subpulmonar
Correcéao do truncus arteriosus

Correcéo de hipoplasia do arco aértico ou interrupcao do
arco aédrtico sem fechamento de comunicacao
interventricular

Correcéo de hipoplasia do arco aértico ou interrupcao do
arco aortico com fechamento de comunicagao
interventricular

Correcao do arco transverso com implante de enxerto
Unifocalizacdo de artérias colaterais para Tetralogia de
Fallot com atresia da valva pulmonar

Cirurgia de Jatene e cirurgia de inversao atrial (“Double

switch”)

Categoria de risco 5

Correcéo de Anomalia de Ebstein em recém-nascidos
Correcdo de truncus arteriosus e interrupcdo do arco

aortico

Categoria de risco 6

Cirurgia de Norwood (correcdo do estagio 1 da sindrome
do coracao esquerdo hipoplasico)

Correcdo do estdgio 1 de outras patologias da linha
univentricular, além da sindrome do coracdo esquerdo
hipoplasico

Cirurgia de Damus-Kaye-Stansel

Fonte: Adaptada a partir do artigo original de JENKINS, 2002.
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3.6 Contextualizando a politica de saude publica brasileira

Considerando a incidéncia aproximada de 1% de cardiopatias congénitas
entre 0os nascidos vivos (RIVERA, 2007) e os dados do IBGE de 2.728.273 de
registros de nascimentos em 2020, estima-se o numero de novos bebés cardiopatas
de 27.282 a cada ano (IBGE, 2020). Destas, cerca de 80% irao precisar de
intervencao cirdrgica ou hemodinamica ao longo da vida e, dentro deste grupo,
cerca de 50% abaixo de um ano de idade (PINTO JUNIOR, 2009; SILVA, 2011).

Todavia, este grupo de brasileiros vem historicamente enfrentando
desafios de acesso ao diagnéstico e tratamento. Em 2002, o déficit de cirurgias
cardiacas pediatricas no Brasil foi de 65% (PINTO JUNIOR, 2004) e, em 2008,
permanecia em 62% (PINTO JUNIOR, 2013).

O estudo “Analise das portarias que regulamentam a Politica Nacional de
Atencdo Cardiovascular de Alta Complexidade”, focado na cirurgia cardiaca
pediatrica, relata que a discussdo sobre a necessidade de expansdo da assisténcia
especializada foi iniciada em 2003, no ambito do Ministério da Saude (PINTO
JUNIOR, 2012).

Em 2004, a portaria n® 1169/GM regulamentou a Politica Nacional de
Atencdo Cardiovascular de Alta complexidade e a portaria n® 210 SAS/MS instituiu
as normas para as unidades de assisténcia de cirurgia cardiovascular pediatrica.

Tais artigos definiram:

“necessidade de cobertura assistencial; mecanismos de acesso
com os fluxos de referéncia e contrarreferéncia; capacidade
técnica e operacional dos servicos; série historica de
atendimentos realizados, levando em conta a demanda
reprimida; integracdo com a rede de referéncia hospitalar em
atendimento de urgéncia e emergéncia, com 0s servicos de
atendimento pré-hospitalar, com a Central Nacional de
Regulacdo de Alta Complexidade (CNRAC) e com os demais
servicos assistenciais ambulatoriais e hospitalares disponiveis

no Estado. (...) em caso de auséncia de instituicdo para realizar
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gualquer procedimento de alta complexidade cardiovascular, o
gestor local deveria garantir sua realizacdo encaminhando o
paciente pela CNRAC” (PINTO JUNIOR, 2012).

Este plano nacional foi complementado em 2005 pela portaria n°® 123
SAS/MS, que dispde sobre a rede de atencdo em alta complexidade cardiovascular
e em 2006 pela portaria n°® 384 SAS/MS, que modificou parametros para habilitacdo
dos hospitais credenciados, contendo informacdes sobre a recomendacdo de
producdo anual necessaria (90 procedimentos) e base populacional de referéncia
por unidade de 500.000 habitantes para 1 centro (BRASIL, 2006).

Em 2010, a portaria n° 4.279 GM/MS trata da regionalizagdo como eixo
estruturante para combater a fragmentacdo da atencdo médica e estabelece as
diretrizes para a Rede de Atencdo a Saude (RAS), “a fim de aperfeicoar o

funcionamento politico-institucional do Sistema Unico de Sautde” (BRASIL, 2010).

Em 2011, a portaria n® 1.459 GM/MS, de 24 de junho, instituiu, no ambito
do SUS, a Rede Cegonha, direcionada ao cuidado materno-infantil, considerando os
indicadores de mortalidade ainda elevados quando comparados aos parametros
internacionais. Quanto a assisténcia dos neonatos, buscou estabelecer normas para
0 nascimento seguro, bem como a rede de assisténcia articulada com os servigcos de
alta complexidade (BRASIL, 2011).

Em 2015, a portaria n°® 1.130 GM/MS, de 5 de agosto, instituiu a Politica
Nacional de Atencéo Integral a Saude da Crianga (PNAISC) no &mbito do SUS, “com
a finalidade de orientar e qualificar as acdes (...) visando a efetivacdo de medidas
gue permitam o0 nascimento e o pleno desenvolvimento na infancia”, especialmente

para a “vigilancia e prevencao do o6bito infantil, fetal e materno” (BRASIL, 2015).

Em 2017, a portaria n° 1.727, traz um marco fundamental, aprovando o

Plano Nacional de Assisténcia a Crianga com Cardiopatia Congénita, que visa:

‘expandir a oferta de cirurgia cardiovascular pediatrica no
SUS”, (...) “com o objetivo de estabelecer diretrizes e integrar
acOes que favorecam o acesso ao diagnostico, ao tratamento e

a reabilitacdo da crianca e do adolescente com cardiopatia
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congénita, bem como a redugdo da morbimortalidade desse

publico”. “O Plano visa orientar a organizagdo da assisténcia a
crianca com cardiopatia congénita, de modo a proporcionar o
cuidado integral da crianca em todas as etapas: pré-natal,
nascimento, assisténcia cardiovascular e seguimento. (...) O
Plano est4 estruturado nos seguintes eixos: | - diagnostico pré-
natal; Il - diagndstico no periodo neonatal; Il - transporte
seguro de recém-nascidos e criancas cardiopatas; IV -
assisténcia cirurgica; e V - assisténcia multidisciplinar. (...) Para
assegurar a sua implementacdo, o Plano: | -define as
responsabilidades dos gestores do SUS envolvidos; Il -
determina diretrizes de Financiamento; Il - estabelece
estratégias para o Monitoramento, Avaliacdo e Controle; e Il -
propde recomendacbes para Formacdo e Capacitagéo”
(BRASIL, 2017).

Esta portaria foi fruto de ampla discusséo entre a Sociedade Brasileira de
Pediatria (SBP), Departamento de Cardiopatias Congénitas e Cardiologia Pediatrica
(DCCI/CP) da Sociedade Brasileira de Cardiologia (SBC), Sociedade Brasileira de
Cirurgia Cardiovascular (SBCCV) e Sociedade Brasileira de Hemodinamica e
Cardiologia Intervencionista (SBHCI), que formaram comissfes de trabalho e
angariaram o apoio da Camara dos Deputados e do Ministério da Saude. Como
meta inicial, o objetivo foi ampliar em 30% o numero de cirurgias cardiacas
pediatricas realizadas, ampliar a disponibilidade de leitos de terapia intensiva
cardiaca pediatrica e realizar o reajuste de 49 procedimentos da tabela SUS, em
virtude da defasagem entre o custo dos materiais necessarios e o repasse financeiro
pelo SUS (SBP, 2017).

Passando para a avaliacdo da aplicacdo pratica de tais legislacoes,
Oliveira e colaboradores demonstraram que, entre 2008 e 2014, houve um
incremento no numero de hospitais habilitados pelo SUS em cirurgia cardiovascular
(considerando publicos e parcerias publico-privadas), de 224 centros para 277, ou
seja, um aumento de 23,66%, equivalente a 53 unidades. Poréem, em 2014, apenas
9,6% ofereciam o servigo de cirurgia cardiaca pediatrica (OLIVEIRA, 2019).
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Como fator agravante, observou-se ainda o0 adensamento das instituicoes
nas regides Sul e Sudeste, especialmente para os pacientes cardiopatas recém-
nascidos, sendo que os 20 maiores centros especializados em 2010, se distribuiam
da seguinte forma: Sudeste 45%, Sul 30%, Centro-oeste 15%, Nordeste 10%, sem
representante até entio na regido Norte (PINTO JUNIOR, 2013).

Segundo o Cadastro Nacional dos Estabelecimentos de Saude, o Brasil
dispbe no momento de 67 hospitais habilitados para a realizacdo de cirurgia

cardiaca pediatrica, conforme descrito no quadro 04 (CNES, 2022).

Quadro 05. Numero de hospitais habilitados em cirurgia cardiovascular
pediatrica por estado segundo o Cadastro Nacional dos Estabelecimentos de
Saude, 2022.

Regido Total Estado Total
Norte 3 Acre -

Amapéa -

Amazonas 1

Para 2

Rondbnia -

Roraima -

Tocantins -

Nordeste 22 Alagoas
Bahia

Ceara

N| wW| O

Maranhao

Paraiba -

Pernambuco

Piaui

Rio Grande do Norte

Sergipe

Centro-Oeste 5 Goias

R P NN W

Mato Grosso
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Mato Grosso do Sul 1
Distrito Federal 2
Sudeste 26 Espirito Santo 2
Minas Gerais 8
Rio de Janeiro 4
Séo Paulo 12
Sul 11 Parana
Rio Grande do Sul 3
Santa Catarina 2
67 67

Fonte: CNES, 2022.

Avaliando a estimativa da populagéo brasileira em 2021, de 213,3 milhdes
de habitantes (IBGE, 2021) e a meta estabelecida de 1 centro de cirurgia
cardiovascular para 500.000 habitantes, pela portaria n°® 384 SAS/MS, de 2006,
observamos que a necessidade seria de 426 hospitais, contrapondo-se ao namero
de 67 exposto na tabela. Esses numeros revelam um déficit de 84,27% de

instituicoes.

E importante considerar também outros dois fatores envolvidos: 1. O
sistema de informagbes ndo se encontra devidamente alimentado e atualizado,
posto que desde 2004 foi proposta a criagdo do “Registro Brasileiro de Cirurgia
Cardiovascular”, ainda inexistente para a faixa etaria pediatrica; 2. Muitos dos
hospitais habilitados possuem baixo nivel de produtividade, longe de atingir a
capacidade instalada desejada pelo Ministério da Saude, devido a sérias
dificuldades financeiras (PINTO JUNIOR, 2012). Ou seja, ainda que estejamos em

evolucédo, ela se mostra lenta e distante de atingir a necessidade real dos brasileiros.
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4. Métodos
4.1 Desenho do estudo

Realizou-se estudo observacional, retrospectivo, baseado no registro de
parametros clinicos e demograficos de criancas cardiopatas internadas no hospital
publico pediatrico de referéncia no Vale do Sao Francisco (Hospital Dom Malan), no
periodo de marco 2017 a fevereiro 2018, sendo todos os pacientes incluidos na fase
descritiva do estudo.

Do total dos pacientes, foi analisado com maiores detalhes o grupo das
cardiopatias congénitas criticas ou “ameagadoras a vida” (do original em inglés “life-
threatening”), de acordo com a classificacdo de Knowles et al, 2005, cujo colapso
hemodindmico é esperado dentro dos primeiros meses de vida, caso ndo haja
tratamento, evoluindo fatalmente para o 6bito.

Dentro deste grupo, selecionou-se as cardiopatias canal-dependentes,
segundo a classificacdo de Mellander et al., 2006, sendo entéo verificada a curva de
sobrevida intra-hospitalar, bem como o seguimento ambulatorial em 1 ano (margo
2018 a fevereiro de 2019), a fim de estabelecer quais fatores foram relevantes para
a mortalidade destes pacientes. Este grupo selecionado das cardiopatias canal-

dependentes foi selecionado para a fase analitica do estudo.

4.2 Local

O estudo foi realizado no Hospital Dom Malan, localizado em Petrolina-
Pernambuco. Esta instituicAo € o uUnico hospital que dispbe de UTI pediatrica
publica, na regido do Vale Médio do Rio S&o Francisco, funcionando como
referéncia para casos graves.

Este hospital dispbe de cuidado especializado materno-infantil, com
estrutura que integra maternidade, cuidados neonatais em alojamento conjunto, UTI
neonatal, bem como pronto-socorro pediatrico, com atendimento por demanda
espontanea das familias e por referenciamento a partir da Central de Regulacao
Interestadual de Leitos Pernambuco-Bahia (CRIL PE-BA), para os demais

municipios desta macrorregiao.
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4. 3 Caracterizacdo da amostra

4.3.1 Critérios de incluséo:

1. Criancas e adolescentes (0 a 15 anos completos);

2. Diagnéstico de cardiopatia estabelecido por avaliagcdo clinica e ecocardiograma
transtoracico;

3. Admissao hospitalar no Hospital Dom Malan (os pacientes internados podem ser
admitidos de duas formas: pelo pronto-socorro ou por permanéncia na maternidade
apos 0 nascimento);

4. Localidade de origem pertencente a uma das 53 cidades da Macrorregido

Interestadual do Rio S&o Francisco, formada pela Rede Pernambuco - Bahia.

4.3.2 Critérios de exclusao:
Retirada do termo de consentimento ou o termo de assentimento, apos a sua

assinatura.

4.4 Fases do estudo
4.4.1 Fase descritiva (margo 2017 a fevereiro 2018)

Verificou-se o numero de criancas cardiopatas internadas nesse periodo,
a porcentagem de género (masculino/feminino), idade, niamero e proporcao de
cardiopatias adquiridas e congénitas. Para as cardiopatias adquiridas, foi registrado
o diagnodstico especifico: cardite reuméatica, doenca de Kawasaki, miocardiopatia
dilatada, miocardiopatia hipertréfica, cardite IUpica, endocardite bacteriana,
hipertensédo pulmonar secundaria a condic¢des clinicas, entre outras.

Da mesma forma, para as cardiopatias congénitas, foi definido o
diagnoéstico: comunicagdo interatrial, comunicagdo interventricular, persisténcia do
canal arterial, defeito do septo atrioventricular total, estenose da valva pulmonar e
dos ramos pulmonares, estenose adrtica, valva aortica bivalvular, coarctacdo da
aorta, tetralogia de Fallot, atresia da valva pulmonar, hipoplasia do coragéao
esquerdo, origem andmala da coronaria esquerda, entre outras. Em virtude da
frequente ocorréncia das cardiopatias congénitas de forma associada em um mesmo
paciente (por exemplo: comunicacgéo interatrial + comunicagéo interventricular +
coarctagcdo de aorta), para fins de contabilizagdo dos numeros, optou-se por

inicialmente separar o grupo das cardiopatias congénitas isoladas das associadas.
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Para estas ultimas, foi enquadrado o defeito dominante no quadro clinico, sendo
este entdo o0 que consta nas tabelas, de forma que cada paciente seja registrado
apenas uma vez nos calculos.

Foi registrado também o0 numero de transferéncias solicitadas para
cirurgia cardiaca, o tempo de espera, a taxa de sucesso nas transferéncias, a
porcentagem das intercorréncias infecciosas durante a internacdo e a porcentagem

de obitos.

4.4.2 Fase analitica (margo 2018 a fevereiro de 2019)

Realizou-se registro especifico para o grupo das cardiopatias congénitas
criticas canal-dependentes, obtendo-se os dados: idade em que foi feito o
diagnéstico, género, peso, momento da suspeita clinica (se pré-natal ou pds-natal),
cidade de origem, curva de sobrevida intra-hospitalar, bem como o seguimento
ambulatorial em 1 ano (margo 2018 a fevereiro de 2019), a fim de estabelecer quais
fatores foram relevantes para a mortalidade destes pacientes. Como possiveis
fatores relacionados ao Obito, foram considerados: o tempo de espera pela
transferéncia para os servicos de cirurgia cardiaca, o tempo de internacdo da
Unidade de Terapia Intensiva (UTI), o nimero de ciclos de antibioticoterapia, a
necessidade de ventilagdo mecanica e a classificagéo de risco RACHS-1.

4.5 Procedimentos

Coleta de dados e equipe de cardiologia pediatrica:

O estudo foi realizado retrospectivamente, através de analise de
prontudrios eletrdnicos, autorizados pelo Comité de Etica da referida instituicdo. Em
todo o periodo da analise, a equipe de cardiologia pediatrica esteve atuante desde o
principio dos cuidados clinicos iniciais desta amostra de pacientes, até o seguimento
final. A equipe de cardiologia pediatrica foi composta por 4 membros: 1 médica
cardiopediatra clinica e ecocardiografista, 1 médico cardiologista e ecocardiografista,

1 médica residente em cardiologia pediatrica e 1 pediatra.
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Diagndstico cardiologico:

Foi realizado através de avaliacdo clinica e de ecocardiograma
transtoracico, com aquisicdo de imagens obtidas através do equipamento Vivid E
(GE Healthcare, Milwaukee, Wisconsin, USA), com transdutor M4S (acima de 15 kg)
e M6S (abaixo de 15 Kg), com modalidade bidimensional, curvas de Doppler
continuo e pulsatil, mapeamento em cores, de acordo com as recomendacdes da
Sociedade Americana de Ecocardiografia/ Associacdo Europeia de Imagem
Cardiovascular (LANG, et al., 2015).

Banco de dados:

Realizado em planilha do excel, onde foram registrados os seguintes
dados clinicos: nome do paciente, nome da mae, data de nascimento, idade no
diagndstico, género, tipo de cardiopatia, necessidade de transferéncia para servigco
hospitalar especializado em cirurgia cardiaca ou tratamento hemodinamico.

Na fase 1 (descritiva), para as criancas com necessidade de
transferéncia, verificou-se: porcentagem de sucesso ha vaga para Servigco
especializado em cirurgia cardiaca pediatrica, mortalidade, tempo de espera pela
transferéncia, numero de ciclos de antibioticoterapia.

Na fase 2 (analitica), do grupo das cardiopatias criticas canal-
dependentes, verificou-se mortalidade intra-hospitalar, mortalidade extra-hospitalar
(em 1 ano de seguimento), bem como porcentagem de sucesso na transferéncia,
tempo de espera pela transferéncia, tempo de UTI, nimero de ciclos de
antibioticoterapia, necessidade de ventilacdo mecanica e classificacdo de risco
RACHS-1.

4.6 Variaveis em estudo

Variaveis independentes:

Quantitativas:

- Tempo de espera da transferéncia;

- Tempo de permanéncia na Unidade de Terapia Intensiva (UTI);
- Numero de ciclos de antibiotico;

Qualitativas:
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- Insuficiéncia respiratoria, com necessidade de ventilagdo mecénica.
- Classificagdo de risco RACHS-1 (escore de risco ajustado para cirurgia em

cardiopatias congénitas).

Varidveis dependentes:
- Desfecho final: 6bito.
- Sobrevida intra-hospitalar

- Sobrevida total (ap6s 1 ano de acompanhamento clinico)

4.7 Anédlise estatistica

- As variaveis numéricas (quantitativas) foram descritas como média e desvio padréo
ou como mediana e intervalo interquartil. O teste de normalidade utilizado foi
Shapiro-Wilks.

- As variaveis categoricas (qualitativas) sdo descritas como porcentagens;

- As variaveis dependentes foram avaliadas conforme a sua natureza:

Obito: desfecho dicotdmico (natureza binaria). Realizou-se analise bivariada entre o
desfecho 6bito e as varidveis independentes. Foram utilizados o teste né&o-
paramétrico de Mann-Whitney e a correlacdo de Spearman (quando o cruzamento
dos dados foi para variaveis numéricas), bem como o Teste Exato de Fisher (quando
o cruzamento dos dados foi para varidveis categoricas). Aplicou-se, também, o
modelo de regressao logistica multivariada, para integrar a pesquisa de associacao
entre as variaveis independentes e o 6bito.

Sobrevida intra-hospitalar e sobrevida total: o desfecho final € o tempo, registrado

em numero de dias. Realizou-se analise univariada para gerar a curva de sobrevida
de Kaplan-Meier das cardiopatias congénitas dependentes de canal, bem como o
modelo de regressao de riscos proporcionais de Cox.

- Para o nivel de significancia, foi adotado p < 0,05 e intervalo de confianca (IC) de
95%.

- Os softwares utilizados nesta andlise estatistica foram: SPSS V20, Minitab 16 e
Excel Office 2010.
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4.8 Aspectos éticos (resolucao 466/12 CNS)

O estudo foi realizado sob a aprovacédo do Comité de Etica em Pesquisa, sendo a
instituicdo proponente o Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira -
IMIP/PE, sob o numero do parecer 3.174.541 (anexo 01).
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5. Resultados e Discussao

FASE 1 (Epidemiologia descritiva dos pacientes internados, no periodo de

marco 2017 a fevereiro 2018):

Foram registrados 211 pacientes, sendo 56,4% do género masculino e
43,6% do género feminino, com mediana de idade de 17 dias (variando de 2 dias a
15 anos), conforme os dados da tabela 01. Deste total, 30 casos (14,2%) foram
cardiopatias adquiridas e 181 (85,8%) cardiopatias congénitas. Em relacdo a
distribuicdo por género, os dados sdo compativeis com a literatura, sendo verificada
predominéancia do género masculino entre as cardiopatias na infancia, tendéncia que
ainda se manifesta ao longo da vida adulta (MATBAH, 2018; VERHEUGT, 2008).

Os pacientes do presente estudo apresentaram ampla variacdo de faixa
etaria, de 2 dias a 15 anos, porém observa-se que 61% (129 pacientes) encontram-
se no periodo neonatal. Este é um dado positivo e animador, pois aponta para o
diagnoéstico precoce das cardiopatias. Isto pode ser explicado pelo fato de que o
hospital no qual a amostra foi coletada dispde de maternidade com estrutura de
hospital-escola, ligado a Universidade do Vale do Sdo Francisco, com equipe de
pediatras treinados no exame fisico neonatal, disponibilidade de teste do
coracaozinho por equipe de enfermagem devidamente preparada, bem como de
parecer cardioldgico e ecocardiograma, permitindo uma triagem de cardiopatias
congeénitas efetiva.

Considerando que apenas os pacientes internados nesta unidade foram
analisados, depreende-se que o numero de cardiopatas que ndo foram atingidos
pelo estudo € sumamente maior do que o exposto aqui. Para se dimensionar a
realidade em melhor proporcdo, poder-se-ia, futuramente, verificar os dados da
Central de Regulacédo Interestadual Pernambuco-Bahia. Este € um campo rico de
dados, em que se pode averiguar tanto as solicitagdes de transferéncia das demais
cidades da rede com pacientes cardiopatas diretamente para as capitais Recife e
Salvador, ja para tratamento, bem como as solicitacfes de suspeita de cardiopatia
gue ndo puderam lograr vaga para efetuar o diagndéstico através de ecocardiograma,
devido a restricdo de leitos hospitalares para recebé-los nesta instituicdo e de
profissionais especializados em Cardiologia e Ecocardiografia Pediatrica acessiveis

nas demais cidades do interior pernambucano e baiano. Outra necessidade para
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estudos futuros € a epidemiologia dos pacientes a nivel ambulatorial, que permite

verificar estes nimeros em pacientes estaveis clinicamente, que ndo demandam

internacdo hospitalar, porém que requerem avaliacbes com consultas periodicas,

exames, indicacdes cirdrgicas e rede multidisciplinar de suporte.

Tabela 01. Caracterizagdo da amostra de pacientes portadores de cardiopatia

internados em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia, no periodo de

marco 2017 a fevereiro 2018.

Pacientes Porcentagem
Pacientes 211 100%
Género masculino 119 56,4%
Género feminino 92 43,6%
Idade (mediana) 17 dias (2 dias — 15 anos) -
Idade (média e desvio padréo) 1 ano e 2 meses (£ 3 anos) -
Estratificacdo etaria:
Recém-nascidos 129 61,14%
1 mésa<1ano 44 20,85%
1 ano a<5anos 20 9,48%
5a<10 anos 9 4.265%
10 a 15 anos 9 4,265%
Classificacdo das cardiopatias:
Adquiridas 30 14,2%
Congénitas 181 85,8%
Solicitacdes de transferéncia 26 12,32%
Insucesso na transferéncia 8 30,8%

Tempo de espera medio

15 dias (1 — 62 dias)

Fonte: proprio autor.

A tabela 02 mostra a caracterizacdo do grupo de pacientes portadores de

cardiopatias adquiridas,

para género e

idade.

Dentre estas,

observou-se

predominéancia do género feminino (60% dos casos), mediana de idade de 6 anos e,
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quando analisamos a estratificacdo por faixa etaria, percebemos que o0 grupo que
mais concentrou pacientes foi entre 10 e 15 anos. As cardiopatias adquiridas mais
frequentes estdo descritas na tabela 03: cardite reumatica (33%), miocardiopatia
dilatada (16%) e endocardite bacteriana (13%). A cardite reumatica na lideranca das
cardiopatias adquiridas corrobora com a literatura brasileira e discorda da literatura
internacional, sendo um retrato da populacdo atendida, ainda com péssimas
condi¢cBes de moradia e higiene.

A cardite reumatica é o0 acometimento cardiovascular da Febre
Reumatica, doenca caracterizada pela resposta imune a faringoamigdalite causada
pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A e para a qual se observa forte
correlacdo com mas condi¢cBes habitacionais, como aglomeracfes de individuos no
mesmo cdmodo, muito frequente em regides de pobreza (BARBOSA, 2009). Paises
desenvolvidos demonstraram reducédo significativa da prevaléncia da febre reumatica
nas ultimas décadas, porém esta patologia permanece um grande desafio em saude
publica em regides subdesenvolvidas (World Health Organization, 2004).

Estudo publicado em 2012, em Salvador, em populacdo ambulatorial,
analisou 160 pacientes (criancas e adolescentes) portadores de cardite reuméatica e
avaliou o nivel socio-econdmico através da classificacdo da ABEP (Associacdo
Brasileira de Empresas de Pesquisas), verificando que 64,3% se enquadravam na
categoria D, expressando o0 baixo poder aquisitivo da amostra envolvida
(MAGALHAES FILHO, 2012). Este mesmo estudo mostrou que a insuficiéncia mitral
grave € mais comum nos pacientes cujas familias tém renda mensal de até 1 salario
minimo (MAGALHAES FILHO, 2012).

Tabela 02. Caracterizacdo do grupo de pacientes portadores de cardiopatias
adquiridas, internados em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia, no
periodo de marc¢o 2017 a fevereiro 2018.

Pacientes Porcentagem
Pacientes 30 100%
Género masculino 12 40%
Género feminino 18 60%
Idade (mediana) 6 anos e 9 meses (2 meses — 15 anos)

Idade (média e desvio padrao) 6 anos e 6 meses (+ 5 anos)

Estratificacdo etéria:




Recém-nascidos
1 mésa<1ano
1 ano a<5 anos

5a< 10 anos

© N N N o

10 a 15 anos

0%
23,33%
23,33%
23,33%
30%
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Fonte: préprio autor.

Tabela 03. Classificacdo das cardiopatias adquiridas nos pacientes internados

em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia, no periodo de marco 2017

a fevereiro 2018.

Cardiopatia Pacientes Porcentagem
Cardite reumética 10 33,33%
Miocardiopatia dilatada 5 16,68%
Endocardite bacteriana 4 13,33%
Hipertensédo Pulmonar secundaria a outras 10%
condig¢des clinicas

Doenca de Kawasaki 2 6,68%
Arterite de Takayasu 1 3,33%
Miocardiopatia Hipertrofica 1 3,33%
Cardite lapica 1 3,33%
Disfuncado de VE secundaria a sepse 1 3,33%
Disfuncéo de VE secundaria a 1 3,33%
hipervolemia

Dilatacdo do AE secundaria a taquiarritmia 1 3,33%
Total 30 100%

VE: Ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo.
Fonte: préprio autor.

A tabela 04 expOe a caracterizacdo do grupo de pacientes portadores de

cardiopatias congénitas segundo género e idade: 58,56% sao do género masculino,

com mediana de idade de 15 dias, sendo que 71,27% encontram-se no periodo

neonatal. O diagnéstico das cardiopatias congénitas de apresentacdo isolada, por

sua vez, é demonstrado na tabela 05. As doencas mais frequentes foram canal
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arterial persistente (32,96%), comunicacgéao interventricular (177,58%) e comunicacéo
interatrial (14,28%). O fato de a persisténcia do canal arterial ter sido a doenga mais
comum contrasta com a literatura, que relata a comunicacao interventricular em
primeiro lugar (MIYAGUE, 2003).

Este achado pode ser explicado considerando o local onde se realizou a
pesquisa, pois o hospital deste estudo integra uma maternidade em que se verifica a
prematuridade em elevada proporcédo dos recém-nascidos. O canal arterial € uma
estrutura normal no periodo intradtero, necessaria ao desenvolvimento do coracéo;
apos o nascimento, ocorre a transicdo da circulacdo fetal para neonatal, em que se
espera o fechamento funcional do canal arterial habitualmente em até 72h. Nos
recém-nascidos prematuros, todavia, o mecanismo fisiolégico para o fechamento do
canal arterial ainda n&o se encontra devidamente amadurecido, sendo mais
frequente entéo a persisténcia do canal arterial (VETTUKATTIL, 2016).

Para a andlise dos diagnosticos de cardiopatias congénitas, foram
excluidos os pacientes cujo unico achado foi o forame oval patente. O forame oval é
uma estrutura que ocorre em todos o0s coracfes saudaveis no periodo fetal,
caracterizada por uma comunicacdo valvulada entre o &trio direito e o &trio
esquerdo. Sua funcdo intrautero é direcionar o fluxo sanguineo oxigenado
proveniente da placenta, que sobe pelo ducto venoso, para o atrio esquerdo,
ventriculo esquerdo e aorta ascendente, de forma a priorizar a oxigenacao do
cérebro e artérias coronarias. O fluxo proveniente das veias cavas, por sua vez,
segue o caminho para o atrio direito, ventriculo direito, tronco pulmonar e, deste, se
divide para as artérias pulmonares (que recebem apenas 10 a 20% do total), sendo
os 80-90% restantes direcionados através o ducto arterioso para a aorta
descendente, onde ira nutrir toda a por¢cdo inferior do corpo, com nivel de
oxigenacao mais baixo. Apés o nascimento, com a abertura dos pulmdes, ocorre a
transicdo da circulacdo fetal para a neonatal, com mudanca nas pressoes
intracardiacas e o fechamento espontaneo tanto do forame oval, como do canal
arterial (MORTON; BRODSKY, 2016).

Ao contrario do canal arterial (Qque quando permanece aberto pode causar
repercussao e hiperfluxo pulmonar, posto que conecta a aorta com elevada pressao
a artéria pulmonar, com baixa presséao, levando a grande desvio de fluxo), o forame
oval tem evolucdo predominantemente benigna, pois conecta camaras de baixa

pressdo, que sao os atrios, permitindo apenas minimo desvio de fluxo, que néo leva
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a dilatacao de camaras, nem a hiperfluxo pulmonar (DAS, 2020). Extensos dados da
literatura j& demonstraram que mesmo em criangas prematuras o forame oval
patente é benigno e que ndo ha necessidade de seguimento clinico a longo prazo
(GHIGLIA, S.; FESSLOVA, V., 2008). Sua prevaléncia chega a alcancar um em cada
quatro na populagéo adulta (HAGEN, SCHOLZ, EDWARDS, 1984). Atualmente, se
discute a indicagdo do fechamento do forame oval apenas em individuos adultos
com acidente vascular encefalico de causa criptogénica, apos discussao com equipe
neurocirdrgica, existindo ainda poucas evidéncias de que o beneficio do seu
fechamento seja superior a anticoagulacéo habitual na prevencao de novos eventos
(MAS, 2017).

Tabela 04. Caracterizacdo do grupo de pacientes portadores de cardiopatias
congénitas, internados em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia, no
periodo de marco 2017 a fevereiro 2018.

Pacientes Porcentagem
Pacientes 181 100%
Género masculino 106 58,56%
Género feminino 75 41,43%
Idade (mediana) 15 dias (2 dias — 9 anos)

Idade (média e desvio padréo) 3 meses (£ 11 meses)

Estratificacdo etaria:

Recém-nascidos 129 71,27%
1 mésa<1ano 37 20,44%
1 ano a <5 anos 13 7,19%
5a <10 anos 2 1,1%
10 a 15 anos - 0%

Fonte: proprio autor.
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Tabela 05. Diagnostico das cardiopatias congénitas de apresentacdo isolada
nos pacientes internados em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia,

no periodo de marco 2017 a fevereiro 2018.

Cardiopatias isoladas Pacientes Porcentagem
Total 91 100%
Persisténcia do canal arterial 30 32,96%
Comunicacéo interventricular 16 17,58%
Comunicacao interatrial 13 14,28%
Defeito do septo atrioventricular 2 2,19%
Origem anbmala da coronéria esquerda 1 1,09%
Valva aortica bivalvular 1 1,09%
Aneurisma do septo interatrial 3 3,29%
Valva de Eustaquio redundante 2 2,19%
Hipertensédo Pulmonar Persistente do RN 3 3,29%
Dilatacao idiopatica das cavidades direitas 4 4,39%
Tend&o fibroso de VE 1 1,09%
Valva pulmonar em cupula (sem gradiente 4 4,39%
significativo)

Estenose da valva pulmonar 3 3,29%
Estenose relativa de ramos pulmonares 4 4,39%
Estenose anatbmica de ramos pulmonares 1 1,09%
Estenose de APE 1 1,09%
Estenose relativa de APE 1 1,09%
Hipertrofia biventricular simétrica (insulino- 1 1,09%

dependente)

RN: recém-nascido; VE: Ventriculo esquerdo; APE: artéria pulmonar esquerda.

Fonte: proprio autor.

A tabela 06 traz o diagnostico que domina o quadro clinico quando as

malformacgdes congénitas aparecem de forma associada. Esta forma de analise é util

nas malformacdes cardiacas, pois a associacdo de varias lesbes é frequente,

podendo ter manifestacdes que somem para hiperfluxo e congestdo pulmonar (por

exemplo, comunicagdo interventricular + persisténcia do canal arterial) ou que se

contraponham em sintomas, como por exemplo: comunicacéo interatrial (provoca

hiperfluxo) + estenose pulmonar valvar, que dificulta o fluxo sanguineo pulmonar
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(ATIK; MOREIRA, 2011). Nesse caso, a comunicacao interventricular foi a patologia
mais frequente, com 23,33%.

No periodo de marco 2017 a fevereiro 2018, foram solicitadas 26
transferéncias para centros terciarios de cirurgia cardiaca. Deste total, 30,8% (8
pacientes) ndo alcancaram a vaga em servi¢co especializado, evoluindo para o 6bito.
Destaca-se aqui que todos os pacientes que faleceram no periodo intra-hospitalar
por falta de vaga apresentavam cardiopatia canal-dependente. O tempo de espera
meédio foi de 15 dias £ 5,6 (chegando até 62 dias), com 66,7% de intercorréncia
infecciosa antes da transferéncia. Estes dados refletem a dura realidade das regides
interioranas, que ainda arcam com a caréncia de acesso aos servigcos de saude
especializados em cirurgia cardiaca. O elevado indice de infeccdo durante o tempo
de espera é um dado alarmante, pois € um fator de risco para a gravidade do

paciente no seu pré-operatorio (LOPES, 2018).

Tabela 06. Diagnoéstico das cardiopatias congénitas de apresentacdo
associada nos pacientes internados em Hospital Pediatrico da Rede
Pernambuco-Bahia, no periodo de margo 2017 a fevereiro 2018.

Cardiopatias associadas (Quadro dominante)  Pacientes Porcentagem
Total 90 100%
Comunicacéo interventricular 21 23,33%
Persisténcia do canal arterial 16 17,77%
Comunicacao interatrial 10 11,11%
Atresia da valva pulmonar com septo 3 3,33%

interventricular integro

Atresia da valva pulmonar com comunicacao 3 3,33%
interventricular

Tetralogia de Fallot 4 4,44%
Tetralogia de Fallot com agenesia da VP 1 1,11%
Transposicao das grandes artérias 2 2,22%
Sindrome da Hipoplasia do VE 2 2,22%
Sindrome de Shone 1 1,09%
Coarctagéo de aorta 5 5,55%
Interrupcéo do arco aortico 1 1,11%
Defeito do septo atrio-ventricular 2 2,22%
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Hipertensdo Pulmonar Persistente do RN 4 4,44%
Dupla via de saida do VD 3 3,33%
Dupla via de entrada do VE 1 1,11%
Drenagem andmala total de veias pulmonares 2 2,22%
Estenose da valva pulmonar 4 4,44%
Estenose relativa de ramos pulmonares 2 2,22%
Estenose aortica 1 1,11%
Truncus 1 1,11%
Atresia da valva tricuspide 1 1,11%
Hipoplasia da valva tricaspide 1 1,11%
Anomalia de Ebstein 1 1,11%
Fistula coronério-cavitaria 1 1,11%

RN: recém-nascido; VP: valva pulmonar; VE: Ventriculo esquerdo; APE: artéria pulmonar
esquerda.
Fonte: préprio autor.

FASE 2 (Analitica — foco nas cardiopatias congénitas canal-dependentes,
margo 2018 a fevereiro 2019):

Foram observados 17 casos de cardiopatias congénitas criticas (9,4%),
sendo 16 cardiopatias canal-dependentes e um paciente com Drenagem anémala
total de veias pulmonares (n&o dependente de canal arterial).

Como mostra a tabela 07, 56,25% foram do género masculino e 43,75%
do género feminino, com mediana de idade de 15 dias de vida e peso médio de
3,36kg. Logo apds o diagndstico, os pacientes passaram a receber a infusdo
endovenosa de prostaglandina, para aumentar a perviedade do canal arterial, posto
que essa é uma estrutura indispensavel a sobrevida. Todos os pacientes foram
também inseridos no sistema da Central de Regulacdo Interestadual de Leitos
(CRIL), para solicitacdo de transferéncia para cirurgia cardiaca em uma das capitais,
Recife e Salvador. Apesar de o Cadastro Nacional de Estabelecimentos de Saude
contabilizar trés hospitais em Recife e oito em Salvador habilitados para cirurgia
cardiaca pediatrica, dos 16 pacientes canal-dependentes, apenas oito alcancaram a
transferéncia. Posto que tais cardiopatias demandavam cirurgia cardiaca como fator

determinante, chega-se ao alarmante achado de que os demais oito pacientes que
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nao foram transferidos, ou seja, 50% dessa amostra, evoluiram com Obito intra-
hospitalar.

Este perfil de cardiopatia requer seguimento clinico especializado por toda
a vida. Seu protocolo de tratamento é individualizado conforme a evolucdo da
criangca, porém a grande maioria dos pacientes necessita de pelo menos trés
cirurgias ao longo do crescimento para ajustar a demanda metabdlica corporal. Os
oito pacientes desta amostra (50%) que conseguiram realizar a cirurgia foram
referenciados apds a alta para seguimento ambulatorial, tanto nos hospitais
terciarios quanto com o hospital de origem, para acompanhamento clinico. Todavia,
a distribuicdo geografica, longas distancias a serem percorridas e as limitacdes
orcamentarias foram entraves a adesdo adequada as consultas, sendo que uma
parcela dos pacientes foram reavaliados novamente apenas em novas
intercorréncias infecciosas, como pneumonias, quando procuravam O pronto-
socorro. Assim, ao final de um ano de acompanhamento, mais quatro pacientes
evoluiram para Obito, totalizando 12 pacientes, chegando a mortalidade final de
75%. Houve a perda de seguimento de um paciente, que néo teve registro de
consultas ambulatoriais ou de pronto-socorro durante esse periodo de um ano,
sendo contactada a familia através de ligacdes telefénicas, sem sucesso. Ndo ha

pois como fornecer dados sobre a sua evolucao clinica.

Tabela 07. Caracterizacdo do grupo de pacientes portadores de cardiopatias
canal-dependentes, internados em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-
Bahia.

Pacientes Porcentagem
Pacientes 16 100%
Género masculino 9 56,25%
Género feminino 7 43,75%
Idade (mediana) 15 dias
Peso (kg) 3,36 +0,6
Obito (antes da transferéncia) 8 50%
Obito (seguimento 1 ano) 12 75%

Fonte: proprio autor.
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A tabela 08 mostra 0 momento do diagndstico de cardiopatias canal-
dependentes atendidas em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia. Do total
dos 16 pacientes, pode-se observar que 12 pacientes (75%) tiveram o diagnostico
apenas no periodo pés-natal, sendo que 9 pacientes (56,25%) deram entrada na
instituicdo via pronto-socorro. Ou seja, a maioria dos bebés ndo teve suspeita
levantada pelo ultrassom gestacional, ndo teve acesso ao ecocardiograma fetal e
nem ao “teste do coracédozinho” (mesmo este ultimo recurso ja sendo lei em todo o
territdrio nacional desde 2014). Tal grupo de pacientes teve alta para casa e
retornou ao pronto-socorro em franca descompensacao clinica, o que prejudica
drasticamente sua condicdo pré-operatdria e sobrevida. Estes achados sédo
contrarios ao preconizado pela literatura, que esclarece que as condi¢des clinicas de
salude e os resultados cirdrgicos sdo melhores quando o diagndstico das
cardiopatias congénitas criticas ocorre antes do colapso agudo cardiovascular e
esse rastreio deve ser feito utilizando em conjunto: o ultrassom gestacional,
ecocardiograma fetal, exame fisico neonatal e o teste da oximetria de pulso, o “teste
do coragaozinho” (PLANA, 2018).

Tabela 08. Momento do diagnostico de cardiopatias canal-dependentes
atendidas em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.

Pacientes Momento do diagndstico

Pré-natal 4 (25%) Ultrassom morfolégico: 2 (12,5%)
Ecocardiograma Fetal: 2 (12,5%)

Pés-natal — n (%) 12 (75%) Via pronto socorro: 9 (56,25%)

Via permanéncia na maternidade: 3 (18,75%)

Total 16 (100%) 16 (100%)

N: nimero de casos.
Fonte: proprio autor.

O grafico 01 mostra a classificagcdo das cardiopatias canal-dependentes,
sendo 9 pacientes com circulagdo pulmonar dependente do canal (56,25%), 5

pacientes com circulacdo sistémica dependente do canal (31,25%) e 2 pacientes
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com circulagdo em paralelo (12,5%). Quando analisamos detalhadamente cada
grupo, verificamos na tabela 09 a definicdo dos diagndsticos, bem como o numero
de cardiopatias em cada um deles. As cardiopatias canal-dependentes mais
frequentes foram: atresia da valva pulmonar com septo interventricular integro (3
casos), atresia da valva pulmonar com comunicagdo interventricular (3 casos),
tetralogia de fallot de ma anatomia (2 casos), hipoplasia do coracdo esquerdo (2
casos) e transposicdo das grandes artérias (2 casos). Foi verificado nessa amostra
que a atresia da valva pulmonar foi a cardiopatia mais frequente no periodo
neonatal, de forma divergente aos estudos classicos de epidemiologia em
cardiopatias congénitas, que apontam a Transposicdo das Grandes Artérias nesta
posicdo (SAMANEK, 1999).

Gréfico 01. Classificacdo das cardiopatias canal-dependentes, em Hospital

Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.
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Fonte: préprio autor.
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Tabela 09. Diagnosticos organizados pela classificacdo das cardiopatias canal-
dependentes, em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.

Grupo Diagnostico Pacientes
Circulagdo pulmonar Atresia da VP com SIV integro 3
dependente de canal Atresia da VP com CIV 3

Tetralogia de Fallot de ma anatomia 2
EPV critica 1
Circulacao sistémica Sindrome da Hipoplasia do VE 2
dependente de canal Interrupcéo do Arco aértico 1
Sindrome de Shone 1
Coarctacéo de Aorta critica 1
Circulacdo em paralelo  Transposicao das Grandes Artérias 2

Total

=
(o))

VP: valva pulmonar; SIV: septo interventricular; CIV: comunicacao interventricular; EPV:
estenose da valva pulmonar; VE: Ventriculo Esquerdo.
Fonte: préprio autor.

A figura 01 mostra a curva de sobrevida de Kaplan-Meier, que ilustra a
sobrevida no periodo neonatal de 56,25%, sobrevida em um ano de 18,75% e
mediana de sobrevida em 1 ano de 66 dias. Em relacdo a este tema, Lopes e
colaboradores, em 2018, demonstraram, em quatro maternidades de Salvador —
Bahia, informacdes que também ndo sdo animadoras: a mortalidade no periodo
neonatal foi de 25%, a mediana de sobrevida em um ano de 75 dias (LOPES, 2018).
Por outro lado, Oster e colaboradores publicaram um estudo que avaliou 6965
criancas com cardiopatia congénita, sendo 1830 com cardiopatias criticas, entre
1979 e 2005 (OSTER, 2013), em Atlanta, nos Estados Unidos, através de uma
coorte retrospectiva, liderado pelo Programa de Defeitos Congénitos do Metropolitan
Atlanta. Seus resultados demonstraram sobrevida em um ano de 75,2% para
cardiopatias congénitas criticas, tendo melhorado de 67,4% entre os anos 1979-
1993 para 82,5% entre os nascidos de 1994-2005 (OSTER, 2013). Tais dados
refletem o quéo longe esta a realidade brasileira de alcancar os parametros dos

paises desenvolvidos.
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Figura 01. Curva de sobrevida de Kaplan-Meier das criangas portadoras de

cardiopatias canal-dependentes atendidas em Hospital Pediatrico da Rede

Pernambuco-Bahia.
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Fonte: préprio autor.

A figura 02 fornece o mapa de origem das familias de cardiopatas canal-

dependentes, mostrando que desde a sua cidade de origem até Petrolina, onde se

encontra o Hospital Dom Malan, sede do presente estudo, a distancia percorrida

variou de 256 km a 330km, através de ambulancia terrestre. Uma vez que as

cardiopatias criticas necessitam de intervencao cirdrgica, observa-se a necessidade

de percorrer mais 707 km para Recife ou 534 km para Salvador, através de

aeronave equipada com estrutura de terapia intensiva, como mostra a figura 03. Ou

seja, desde a sua cidade natal até o centro terciario de cirurgia cardiaca,

pacientes e familias percorreram entre 790 km até 1037 km.

0s
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Figura 02. Origem das familias de cardiopatas canal-dependentes, internados

no Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.
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OBS.: Adaptacao a partir da ferramenta Google maps.
Fonte: préprio autor.

Figura 03. Trajeto dos pacientes com cardiopatias canal-dependentes, desde o
Hospital Geral Pediatrico até os Servi¢os especializados em Cirurgia cardiaca

pediatrica.
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OBS.: Adaptacéo a partir da ferramenta Google maps.
Fonte: proprio autor.
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Quanto a afericdo dos fatores de risco agregados a mortalidade,
observou-se que o tempo médio de espera pela transferéncia para hospital
especializado em cirurgia cardiaca de 25 dias, chegando até 62 dias; o tempo de
UTI médio foi de 12 dias; 68% precisaram de ventilagdo mecanica e 81% de
antibiéticos (tabela 10). Quanto ao uso de antibioticos, a tabela 11 expde o numero
de ciclos de tratamento por paciente. Observou-se a meédia de 2 ciclos de
antibioticoterapia por paciente, chegando ao maximo de 4 ciclos em 23%, indicando
que o longo tempo de espera vulnerabiliza os pacientes a infeccbes hospitalares

multiplas.

Tabela 10. Fatores de risco agregados a mortalidade de criancas portadoras de
cardiopatias canal-dependentes, no Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-
Bahia.

Pacientes (n = 16)

Tempo de espera (dias)

Média e desvio padrao 25,46 + 21,8

Mediana e variagao 13 (6 - 62)
Tempo de internacdo em UTI (dias)

Média e desvio padrao 12,15 £ 8,62

Mediana e variagcao 12 (1 -31)
Antibioticoterapia (nUmero de pacientes) 13 (81,25%)

Ventilagdo Mecéanica (nimero de pacientes) 11 (68,75%)

Fonte: préprio autor.

Tabela 11. Necessidade de antibidticos durante internamento de criancas
portadoras de cardiopatias canal-dependentes, em Hospital Pediatrico da Rede
Pernambuco-Bahia.

Pacientes (n = 16)

Antibioticoterapia — n (%) 13 (81,25%)

Numero de ciclos de antibioticos (média e DP) 2+1,41
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0 ciclos — n (%) 3 (23,07%)
1 ciclos — n (%) 3 (23,07%)
2 ciclos — n (%) 4 (30,76%)
3 ciclos — n (%) 3 (23,07%)
4 ciclos — n (%) 3 (23,07%)

N: nimero de casos. DP: Desvio padréo.
Fonte: préprio autor.

A tabela 12 mostra a classificacdo de risco RACHS-1 para as criangas
portadoras de cardiopatias canal-dependentes. Conforme anteriormente citado, o
método de escore RACHS-1 (escore de risco ajustado para cirurgia em cardiopatias
congénitas) agrupa tais patologias em 6 categorias, conforme o tipo de
procedimento cirdrgico necessario, considerando que a prépria complexidade da
cirurgia envolve também fatores agravantes, como o0 tempo de circulacdo
extracorpdrea e a estrutura anatdmica que sera manipulada (JENKINS, 2002).

No presente estudo, verificou-se que 56,25% (nove pacientes) se
enquadraram na classificacdo de risco 3 e 25% (4 pacientes) no risco 4, compativel
com o esperado considerando o perfil da amostra, pois a classificacdo de risco 3
inclui os pacientes que necessitam de anastomose sistémico-pulmonar (Cirurgia de
Blalock-Taussig), bem como de inversao arterial (Cirurgia de Jatene), enquanto que
a classificacdo de risco 4 inclui os pacientes com hipoplasia do arco aértico e
interrupcéo do arco aortico.

O estudo de Nina e colaboradores avaliou a aplicabilidade do RACHS-1
em uma populacdo brasileira, tendo encontrado correlacdo entre o escore e a
mortalidade em cirurgias cardiacas pediatricas, porém com niveis mais elevados de
Obitos na amostra do estudo (NINA, 2007). Algumas ressalvas, todavia, devem ser
levantadas quanto ao escore. Ele foi idealizado para avaliar o éxito das cirurgias
cardiacas, projetando inicialmente apenas a mortalidade intra-hospitalar no pos-
operatorio, ou seja, desconsidera o0 0bito na fase que antecede a cirurgia; a amostra
selecionada para a formacdo do escore foi composta por pacientes atendidos em
hospitais norte-americanos, com rapido acesso ao tratamento; outro aspecto é que o
RACHS-1 ndo integra os procedimentos hemodindmicos no tratamento e
classificacdo das cardiopatias (JENKINS, 2004).
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Tabela 12. RACHS-1 das criancas portadoras de cardiopatias canal-
dependentes, em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.
Pacientes (n = 16)

Categoria de risco 1 0 (0%)
Categoria de risco 2 1 (6,25%)
Categoria de risco 3 9 (56,25%)
Categoria de risco 4 4 (25%)
Categoria de risco 5 0 (0%)
Categoria de risco 6 2 (12,50%)
Total 16 (100%)

Fonte: préprio autor.

A tabela 13 demonstra a andlise bivariada entre o desfecho 0bito e as
variaveis quantitativas (tempo de espera da transferéncia, tempo de permanéncia na
Unidade de Terapia Intensiva e numero de ciclos de antibioticoterapia). O teste de
Shapiro-Wilks avaliou a distribuicdo dos dados, que foi assimétrica, ou seja, sem
normalidade assegurada. Desta forma, foi utilizado o teste n&o-paramétrico de
Mann-Whitney, mostrando que nao houve associacdo entre as variaveis

guantitativas e o desfecho.

Tabela 13. Analise bivariada entre o desfecho Obito intra-hospitalar e as
variaveis independentes quantitativas para as criangcas portadoras de
cardiopatias canal-dependentes, em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-
Bahia.

Variaveis Média DP Mediana N p-valor
guantitativas

Tempo de espera Vivo 30,1 24,3 28,5 8 0,862
pela transferéncia Obito 20,1 18,9 13,0 7

(dias)

Tempo de UTI Vivo 9,0 10,0 6,5 8 0,673
(dias) Obito 10,8 8,0 13,5 8

Ciclos de Vivo 15 1,8 2,0 8 0,957
antibiotico (N) Obito 2,0 1,1 2,0 8

DP: desvio padrédo; N: nimero de casos.
Fonte: préprio autor.
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Na tabela 14, verifica-se a analise bivariada entre o desfecho 6bito e as
variaveis qualitativas (necessidade de ventilacdo mecénica e a classificacdo de risco
RACHS-1). Neste caso, como sdo dados categoricos, utilizou-se o Teste Exato de
Fisher na investigacdo das diferencas entre as frequéncias entre os grupos, para 0s

quais também nao houve diferenca estatisticamente significativa.

Tabela 14. Andlise bivariada entre o desfecho Obito intra-hospitalar e as

variaveis independentes qualitativas para as criangcas portadoras de
cardiopatias canal-dependentes, em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-

Bahia.

Obitos

Variaveis Vivos Total p-valor
gualitativas N (%) N (%) N (%)
RACHS-1 Grau 2 1 (12,5%) 0 (0%) 1 (6,25%) 0,375
Grau 3 5 (62,5%) 4 (50%) 9 (56,25%)
Grau 4 2 (25%) 2 (25%) 4 (25%)
Grau 6 0 (0%) 2 (25%) 2 (12,5%)
VMA Nao 2 (25%) 3(37,5%) 5(31,25%) 0,359
Sim 6 (75%) 5(62,5%) 11 (68,75%)

RACHS-1: escore de risco ajustado para cirurgia em cardiopatias congénitas;

VMA: uso de ventilacdo mecéanica automatica.

Fonte: préprio autor.

A tabela 15 expde o teste de correlagdo entre as variaveis quantitativas

entre si, ou seja, tempo de espera pela transferéncia, tempo de internacdo em UTI,
namero de ciclos de antibioticoterapia e sobrevida total. Utilizou-se o Teste de
correlagcdo de Spearman, sendo verificada associacdo entre o tempo de espera pela

transferéncia e o numero de ciclos de antibioticoterapia, com p-valor de 0,002 e r de
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0,712. O coeficiente de correlacdo de Spearman € uma linguagem mateméatica que
infere se h& indicios de correlacdo entre duas variaveis quantitativas, variando de -1
a +1. Quanto mais proximo de +1, traduz que os fatores séo diretamente
proporcionais; quanto mais préoximo de -1, informa que os mesmos sdo inversamente
proporcionais (SCHOBER, BOER, SCHWARTE, 2018).

Quanto a magnitude da correlacdo, os autores colocam a seguinte
estratificacdo: insignificante (0-0,1); fraca (0,1-0,39); moderada (0,4-0,69); forte (0,7-
0,9) e muito forte (0,9-1) (SCHOBER, BOER, SCHWARTE, 2018). Logo, a
correlacdo entre tempo de espera pela transferéncia e numero de ciclos de
antibioticoterapia pode ser compreendida como forte. Tal achado foi significativo e
compativel com o esperado, pois longos periodos de internacdo hospitalar,
principalmente associados a necessidade de procedimentos invasivos, COmo acesso
venoso central, ventilagdo mecanica, que provocam a quebra de barreira protetora
de pele e mucosas, predispdem a infeccbes bacterianas por germes hospitalares
multirresistentes que requerem escalonamento progressivo da poténcia dos
antibioticos (LOPES, 2018).

Ainda na tabela 15, é possivel verificar que a sobrevida total ndo teve
correlacdo com nenhuma das variaveis testadas. Este achado ndo foi compativel
com o esperado, posto que a literatura embasa o raciocinio de que as condicdes
pré-operatoérias das criancas sao importantes para o desfecho final. Pode-se avaliar
este resultado por diversos angulos: uma vez que numero de pacientes é pequeno
(16 pacientes), o poder estatistico em inferir que uma variavel é significativa fica
reduzido, sendo considerado entdo o tamanho da amostra como limitacdo deste
estudo. Outra abordagem poderia justificar: outros fatores nao contabilizados podem
estar envolvidos, além do escopo dessa pesquisa. Seria, assim, necessario 0
julgamento clinico para estratificar outras possiveis variaveis e realizar continuo
acompanhamento dos casos novos e antigos para, futuramente, obter maior

precisao estatistica.
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Tabela 15. Teste de correlacdo entre o tempo de espera pela transferéncia,
tempo de internacdo em UTI, numero de ciclos de antibioticoterapia e a
sobrevida (intra-hospitalar e total) para as criancas portadoras de cardiopatias
canal-dependentes, em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.

Variaveis Tempo Tempo Ciclos Sobrevida
guantitativas Espera UTI de intra-
ATB hospitalar

Tempo de UTI Corr (r) 0,273
p-valor 0,306

Ciclos de ATB Corr (r) 0,712 0,345
p-valor 0,002 0,191

Sobrevida intra- Corr (r) 0,840 0,395 0,630

hospitalar p-valor <0,001 0,130 0,009

Sobrevida total  Corr (r) 0,194 -0,052 0,205 0,418
p-valor 0,471 0,849 0,445 0,107

UTIl: Unidade de Terapia Intensiva; ATB: antibioticoterapia; Corr (r): coeficiente de
correlagdo de Spearman.
Fonte: préprio autor.

A tabela 16 traz a andlise multivariada de regresséo logistica, que busca
predizer a probabilidade de uma crianca evoluir para o 6bito com base nos fatores
testados, criando um modelo ou férmula estatistica. A regressao logistica € uma
ferramenta utilizada nas pesquisas em que a varidvel dependente possui natureza
binaria, como neste caso, em que a variavel dependente é o 6bito. Aplicando este
modelo, verificamos que ndo houve significAncia estatistica para as variaveis
testadas. Uma possivel abordagem para este resultado é que, em virtude da
complexidade do modelo, o nimero necessario de pacientes torna-se mais elevado,
pois em amostras pequenas a variabilidade dos dados torna-se mais evidente e o
desvio padréo mais elevado (NICK, CAMPBELL, 2007).
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Tabela 16. Anélise multivariada de regressédo logistica dos fatores de risco
testados para o0 Obito nas criancas portadoras de cardiopatias canal-
dependentes, em Hospital Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.

Coeficiente (B) P-valor
Constante -111,8 0,995
Tempo de espera pela transferéncia -6,07 0,996
Tempo de internacdo em UTI -0,80 0,999
Numero de ciclos de ATB 37,17 0,994
Necessidade de VMA 15 0,279
RACHS-1 23,79 0,995

UTIl: Unidade de Terapia Intensiva; ATB: antibioticoterapia; VMA: ventilacdo mecanica
automatica; RACHS-1: escore de risco ajustado para cirurgia em cardiopatias congénitas.
Fonte: préprio autor.

A tabela 17 mostra o modelo de regressao de riscos proporcionais de
Cox. O modelo de regressdo de Cox é semelhante ao modelo de regressdes
multiplas, permitindo a avaliacdo de varios fatores de risco simultaneamente e
criando uma férmula matematica para buscar predizer o desfecho; sua diferenca é
que, nesse caso, o desfecho é o tempo de sobrevida (e ndo mais a variavel binaria
Obito). Este modelo permite a obtencao da taxa instantanea de risco (mais conhecida
como “Hazard Ratio” ou HR), que significa a probabilidade que o paciente tem de

evoluir para 6bito, naquele exato momento (BEWICK, 2004).

Tabela 17. Regressédo de Cox para os fatores testados para a sobrevida de
criancas portadoras de cardiopatias canal-dependentes atendidas em Hospital
Pediatrico da Rede Pernambuco-Bahia.

Sobrevida intra-hospitalar Sobrevida total

Tempo de espera HR 0,93 HR 0,96
pela transferéncia IC 0,85-1,03; p=0,178 IC 0,89-1,03; p = 0,227
Tempo de HR 0,86 HR 1,03
internagédo em UTI IC 0.64-1.16; p= 0,326 IC 0,89-1,19; p = 0,689
Numero de ciclos HR 1,38 HR 1,28
de ATB IC 0.45-4.22; p = 0,567 IC 0,44-3,70; p = 0,650
Ventilagéo HR 5,04 HR 0,90
Mecéanica IC 0.04-1.69; p = 0,508 IC 0,04-2,08; p = 0,900
RACHS-1 HR 2,2 HR 2,45

IC 0,78-6,20; p = 0,135 IC 0,90-6,63; p = 0,079

UTI: Unidade de Terapia Intensiva; ATB: Antibioticoterapia; HR: Hazard Ratio.
Fonte: proprio autor.
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Observamos que no modelo de regressdao de Cox nao foi obtida
significancia estatistica para os fatores de risco analisados para a sobrevida intra-
hospitalar e total. Para verificar a significancia do modelo de regresséao, foi aplicado
o teste de Omnibus, que obteve p= 0,145 (sobrevida intra-hospitalar) e p=0,211
(sobrevida total), provavelmente pelo tamanho da amostra de cardiopatias canal
dependentes. Uma consideracdo relevante € que o0 nuamero de variaveis
exploratdrias esta atrelado ao numero de eventos, de tal forma que convencionou-se
a recomendacdo de manter esta relacdo em 1 varidvel para cada 10 eventos,
obtendo maior precisdo na analise (BULL, 1997). No presente estudo, foram
observados 12 eventos, logo, para seguir o rigor metodoldgico, a recomendacéo
seria de testar apenas 1 covariavel.

Levantando hipoteses de como se poderia avaliar diretamente o impacto
destas varidveis sobre a mortalidade no pds-operatério, idealmente teriamos uma
populacdo oriunda dos hospitais terciarios em que séo realizadas as cirurgias, onde
todos os pacientes teriam sido operados, excluindo os pacientes que faleceram

antes de operar (incluidos em nosso estudo).



77

6. Conclusdes

O presente artigo vem documentar, de forma pioneira na literatura
cientifica, a epidemiologia das cardiopatias na infancia na regido do Vale do Rio Séo
Francisco, no sertdo do nordeste brasileiro, fornecendo dados inéditos quanto a
demografia, classificacdo diagndstica, necessidade de transferéncia para servigcos

especializados, intercorréncias clinicas e mortalidade.

Na fase descritiva, em um ano de coleta de dados foram diagnosticados
211 criangas cardiopatas, sendo 14,2% cardiopatias adquiridas e 85,8% cardiopatias
congénitas. As cardiopatias adquiridas obtiveram mediana de idade de 6 anos, com
predominancia de cardite reumatica, miocardiopatia dilatada e endocardite
bacteriana. Entre as congénitas, a mediana de idade foi de 15 dias e as doencas
mais frequentes de apresentacdo isolada foram canal arterial persistente,
comunicacdo interventricular e comunicacdo interatrial. Entre as malformacgfes

associadas, a comunicacao interventricular foi a patologia mais frequente.

Dentre as cardiopatias canal-dependentes, pbéde-se observar que a
maioria dos pacientes teve diagndstico tardio, sem suspeita durante a gestacao e
sem acesso ao teste da oximetria de pulso. Houve predominancia de cardiopatias
com circulacao pulmonar dependente do canal, sendo a atresia da valva pulmonar a
malformag¢éo mais comum.

A curva de Kaplan-Meier revelou a sobrevida no periodo neonatal de
56,25% e elevada mortalidade, equivalente a 75% para cardiopatias canal-
dependentes. Tais dados revelam que as cardiopatias na infancia constituem um
importante problema de salde publica e que os pacientes enfrentaram severa
limitacdo de acesso ao tratamento cirdrgico, com internacdo prolongada e multiplas
intercorréncias infecciosas.

Uma vez publicadas estas informacdes, urge a comunidade meédica,
instituicbes politicas e administrativas responsaveis debater solu¢des viaveis e
estratégias de amparo a tais pacientes e familias de cardiopatas, no tocante a
efetivar a instalacdo de servicos de saude que oferecam diagndstico e tratamento
adequados, posto que torna-se inadmissivel aceitar a perpetuacdo de Obitos

evitaveis.
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O Congresso Nacional decreta:

Art. 1° O exame denominado Ecocardiograma fetal, integrara o rol de exames
obrigatorios a serem realizados nas gestantes, em todos os hospitais e matemidades
publicos.

Art. 2° Esta Lei entra em vigor na data de sua publicacdo.

JUSTIFICAGAO

A garantia de acesso de cada recém-nascido a testes que permitam a
identificacdo precoce, pré-sintomatica, e a correcdo oportuna de foda e qualquer
anormmalidade representa oferecer & crianga a possibilidade de ampla insergdo na
sociedade, de desenvolvimento pleno e de realizacdo como ser humano. Assim, sdo
muito importantes os procedimentos que detectem, tanto no periodo gestacional como
no inicio da vida, agravos que podem comprometer seriamente ou impossibilitar a
sobrevivéncia. A oportunidade de triar as doencas e adotar imediatamente condutas
para tratar a crianca & preciosa.

Este & o motivo pelo qual a incorporaco as acdes do Sistema Unico de Saide
do teste do pezinho e suas subsequentes ampliacdes representa uma conguista
significativa para sobrevivéncia dos recém-nascidos.

Com o avancar do conhecimento cientifico, somam-se dia a dia inovacdes em
diagnostico e tratamento, inclusive na fase intrauterina. O exame denominado
Ecocardiograma fetal & uma dessas inovag des que permitem estudos ecograficos que
admitem detalhar cada centimetro do coracdo do feto, diagnosticando assim as
cardiopatias congénitas, arritmias ou disturbios funcionais do coracdo fetal.

As cardiopatias congénitas estio enfre as malformacdes mais comuns em fetos
humanos e, como grupo, consideradas as mais frequentes. Pelo seu mau prognodstico,
contribuem significativamente para a mortalidade infantil, tornando-se responsaveis
por cerca de 10% dos obitos infantis e metade das mortes por malformacdo congénita.

Exames como o Ecocardiograma fetal detecta tal mal formagdo, no entanto, o
exame tem sido indicado apenas para gestantes em que o risco de malformacgdo
cardiaca do bebé & maior, como em diabéticas, hipertensas e mulheres que ufilizam
medicamentos, ou ainda quando ha suspeita de alteracdo genética, como a Sindrome
de Down. Para quem esta neste grupo, o exame pode ser realizado no Sistema Unico
de Salde (SUS). Fora dessa indicacdo, no entanto, esta disponivel em hospitais e
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