Cardiopatia Congénita em Criangcas com Sindrome de
Down: O que Mudou nas Ultimas Trés Décadas?
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Congenital Heart Disease in Children with Down Syndrome:
What Has Changed in the Last Three Decades?
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RESUMO
Introdugao: A prevaléncia da sindrome de Down tem aumentado nos ultimos 30 anos; 55% destas criangas apresentam cardiopatia
congénita.
Material e Métodos: Estudo retrospetivo longitudinal de coorte; dados clinicos obtidos em bases de dados de 1982 a 2013 com o
diagndstico de sindrome de Down ou trissomia 21 num hospital de referéncia em cardiologia pediatrica e cirurgia cardiaca.
Objetivo: Avaliar a evolugao, nas ultimas trés décadas, dos cuidados cardiolégicos prestados as criangas com sindrome de Down e
cardiopatia congénita.
Resultados: Estudamos 102 doentes com sindrome de Down e cardiopatia congénita submetidos a terapéutica invasiva: cirurgia
cardiaca corretiva, paliativa e cateterismo terapéutico. Em doentes referenciados no primeiro ano de vida, a referenciagao foi cada
vez mais precoce. O diagndstico mais frequente foi o defeito completo do septo auriculo-ventricular (41%). Verificou-se uma tendéncia
para cirurgia corretiva cada vez mais precoce em doentes abaixo dos 12 meses (p < 0,001). A partir de 2000, a grande maioria dos
doentes foi operada antes dos seis meses de idade. As principais complica¢des cardiacas foram alteragdes de ritmo e baixo débito e
as principais néo cardiacas foram pulmonares e infeciosas. A taxa de mortalidade a 30 dias foi de 3/102 casos (2,9%). Dos doentes
em follow-up, 89% estao em classe funcional | da NYHA.
Discussao e Conclusao: A corregdo cirirgica mais precoce verificada nos ultimos 15 anos vai ao encontro do proposto na literatura. A
taxa de mortalidade a 30 dias verificada é sobreponivel aos resultados internacionais. Os doentes com sindrome de Down submetidos
a cirurgia corretiva de cardiopatia congénita apresentam uma excelente capacidade funcional a longo prazo.
Palavras-chave: Cardiopatias Congénitas; Procedimentos Cirurgicos Cardiacos; Resultado do Tratamento; Sindrome de Down.

ABSTRACT
Introduction: The prevalence of Down syndrome has increased in the last 30 years; 55% of these children have congenital heart
disease.
Material and Methods: A retrospective longitudinal cohort study; clinical data from 1982 to 2013 databases with the diagnosis of Down
syndrome or trisomy 21 in a reference hospital in pediatric cardiology and cardiac surgery.
Objective: to assess the progress in the last three decades of cardiological care given to children with Down syndrome and congenital
heart disease.
Results: We studied 102 patients with Down syndrome and congenital heart disease subjected to invasive therapy: corrective or
palliative cardiac surgery and therapeutic catheterization. The referral age was progressively earlier in patients referred in the first year
of life. The most frequent diagnosis was complete atrioventricular sptal defect (41%). There was a trend towards increasingly early
corrective surgery in patients under 12 months (p < 0.001). Since 2000, the large majority of patients were operated before reaching
six months of age. The main cardiac complications were rhythm dysfunction and low output. More frequent noncardiac complications
were pulmonary and infectious. The 30-day mortality rate was 3/102 cases (2.9%). Of patients in follow-up, 89% are in NYHA class I.
Discussion and Conclusion: The early surgical correction seen over the past 15 years follows the approach suggested in the literature.
The observed 30-day mortality rate is overlapping international results. Patients with Down syndrome subjected to corrective surgery
of congenital heart disease have an excellent long-term functional capacity.
Keywords: Cardiac Surgical Procedures; Down Syndrome; Heart Defects, Congenital; Treatment Outcome.

INTRODUGAO

A sindrome de Down (SD), caracterizada genetica-
mente pela trissomia de todo ou de uma porgao critica do
cromossoma 21, é a anomalia cromossomica mais comum
em nados-vivos.! A trissomia 21 associa-se a alteragdes
fenotipicas e a manifestagbes sistémicas caracteristicas e
a sua prevaléncia tem aumentado significativamente: 25%
nos ultimos 30 anos,?> em relagdo com o aumento da idade
materna.

Quarenta a cinquenta por cento das criangas com SD

apresentam cardiopatia congénita, sendo as mais frequen-
tes o defeito completo ou incompleto do septo auriculo-ven-
tricular (DSAV), defeitos do septo auricular ou ventricular e
a tetralogia de Fallot (ToF).® Por outro lado, o desenvolvi-
mento de hipertensdo pulmonar é também muito mais fre-
quente no SD, o que se deve a um menor nimero de uni-
dades alveolares, a menor espessura da tunica média das
arteriolas e a disfungédo endotelial, mais frequente nestes
doentes.* Apesar destes factos, a mortalidade hospitalar
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associada a cirurgia cardiaca corretiva é significativamente
menor para os doentes com SD quando comparados com
doentes sem SD.®

Os doentes com SD apresentam complicacdes a nivel
de outros 6rgaos ou sistemas com prevaléncia superior a
da populagao geral, das quais se destacam obesidade, hi-
potiroidismo, maior probabilidade de desenvolvimento de
neoplasias hematoldgicas (com um perfil genético e de res-
posta a quimioterapia particulares), maior risco de infegéo
(em parte devido a défices especificos de imunoglobuli-
nas), assim como maior risco de autoimunidade.*

A populagdo com SD constitui assim cada vez mais um
grupo particular dentro de toda a medicina, uma vez que a
sua prevaléncia e sobrevida tém aumentado significativa-
mente ao longo dos anos. A cirurgia de cardiopatias com-
plexas em criangas com SD s6 comegou a ser realizada a
partir dos anos 70 do século passado. Antes da década de
80, a aceitagdo social das criangas com SD levantava mui-
tas questdes, sendo as mesmas frequentemente institucio-
nalizadas. A partir dessa data, coincidindo com o advento
da ecocardiografia, os cuidados prestados a estas criangas
na area da cardiologia e cirurgia cardiaca melhoraram sig-
nificativamente.® As criangas com SD e cardiopatia congé-
nita passaram a ser operadas cada vez mais cedo, com
resultados cirdrgicos e mortalidade sobreponiveis aos das
criangas sem SD.”8

MATERIAL E METODOS

Estudo retrospetivo longitudinal de coorte, realizado a
partir de dados clinicos dos processos de doentes selecio-
nados em bases de dados de cirurgias e de cateterismos
cardiacos desde 1982 até 2013 com o diagnéstico de sin-
drome de Down ou trissomia 21 num hospital de referéncia
em cardiologia pediatrica e cirurgia cardiaca. Destes, foram
excluidos os doentes com dados omissos, com SD sem
cardiopatia ou com cardiopatia minor, sem necessidade
de intervengdo. Dos restantes, apenas foram selecionados
para este estudo os doentes com cardiopatia congénita
submetidos a terapéutica por cateterismo cardiaco ou cirur-
gia.

O principal objetivo deste estudo foi avaliar se ao longo
das ultimas trés décadas existiram diferencas significativas
em termos de cuidados cardiolégicos prestados as crian-
¢as com SD e cardiopatia congénita.

Para a recolha dos dados foram consideradas as varia-
veis referentes ao motivo de referenciagdo, diagndsticos,
complicagdes e follow-up.

Para avaliagdo da presenca de hipertensao arterial pul-
monar (HAP) foram considerados os dados ecograficos su-
gestivos de HAP para as patologias que cursam com shunt
esquerdo-direito, na auséncia de estenose pulmonar, e os
resultados do estudo hemodinamico nos casos submetidos
a cateterismo diagnéstico.

Relativamente a cirurgia corretiva foram consideradas
as seguintes variaveis: 1. Idade; 2. Peso (kg); 3. Compli-
cagOes cardiacas; 4. Complicagbes extra-cardiacas. Nas
complicagdes respiratérias foram incluidas: extubagao difi-

cil/'ventilagdo prolongada, atelectasia, parésia diafragmati-
ca, quilotérax, hemotdrax, pneumotérax. Nas complicagdes
infeciosas foram consideradas: sépsis, bacteriemia (hemo-
cultura positiva), infe¢des com ponto de partida no cateter,
pneumonia. Nas complicagdes da ferida operatoéria foram
consideradas infegcao da ferida (sem clinica de bacteriemia/
sépsis) e deiscéncia da sutura. Nas complicagbes meta-
bélicas foram incluidas: hiperglicemia com necessidade de
insulinoterapia, hipoglicemia, hiperbilirrubinemia. Nas com-
plicagdes hematoldgicas foram incluidas: trombocitopenia,
anemia com necessidade de suporte transfusional. Nas
complicagdes renais foram incluidas: oliguria, faléncia renal
com necessidade de substituicdo da fungéo renal com dia-
lise peritoneal ou hemodiafiltragdo. Nas complicagdes neu-
roldgicas foram consideradas convulsdes, défices neurolo-
gicos de novo ou sinais de hemorragia/isquemia em exame
imagioldgico do sistema nervoso central. Foi considerada
disfungdo multiorganica quando trés ou mais 6érgaos/sis-
temas estiveram envolvidos. A presenca de HAP precoce
(primeiro més pos-operatorio), e a médio prazo (apds o
primeiro més e até ao 12° més pds-operatério) foi avalia-
da por estimativa da pressao na artéria pulmonar através
de ecocardiograma. Foi considerada reoperagéo precoce
se foi realizada no primeiro més de pds-operatorio inicial e
reoperagao tardia se realizada apds o primeiro més. Pela
consulta dos processos clinicos recolheu-se a classe fun-
cional (NYHA) a data da ultima consulta. Foi ainda regista-
da a ocorréncia de falecimento e a data do mesmo.

A analise estatistica foi realizada utilizando o software
R® versao 3.1.2, SPSS versdo 21 e Excel. A relagédo en-
tre duas variaveis binarias foi estudada através do teste
do qui-quadrado da independéncia ou teste de Fisher se
amostras com contagem inferior a 20, enquanto a relagao
entre uma variavel binaria e uma variavel continua ou de
contagem foi avaliada através de modelos de regresséao lo-
gistica e testes da razéo de verosimilhangas.

Considerou-se como estatisticamente significativos os
resultados com valor de p < 0,05.

Limitagoes

O presente estudo decorreu num centro de referéncia
em cardiologia pediatrica e cirurgia cardiaca, pelo que as
suas conclusdes podem de certo modo estar condiciona-
das pela natureza da instituicéo.

Pela sua natureza retrospetiva, este trabalho apresenta
limitagdes, nomeadamente no que respeita ao registo de
todas as complicagdes ocorridas e da classificagdo funcio-
nal dos doentes durante o seguimento. A consulta de pro-
cessos clinicos em papel, alguns com mais de 20 anos,
dificultou a colheita de dados, que procurou no entanto ser
0 mais rigorosa possivel.

RESULTADOS
Caracterizagao da populagao

Estudamos 102 doentes com SD submetidos a interven-
¢ao terapéutica invasiva (cirurgia paliativa, corretiva e cate-
terismo terapéutico) no contexto de cardiopatia congénita.
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Foi efetuada uma analise comparativa dos dados refe-
rentes aos doentes que foram submetidos a cirurgia car-
diaca corretiva (85 doentes). Dos restantes doentes, 15
foram submetidos a cateterismo terapéutico e dois foram
submetidos apenas a realizagéo de cirurgia paliativa, sem
realizagdo de cirurgia corretiva. Ndo foram incluidos trés
doentes referenciados tardiamente que foram considera-
dos inoperaveis por hipertensédo pulmonar.

Na totalidade da amostra estudada, 66 doentes (64,7%)
eram do sexo feminino, tendo sido referenciados entre fe-
vereiro de 1982 e junho de 2013.

As cirurgias corretivas ocorreram entre fevereiro de
1986 e outubro de 2013.

Cinquenta e nove doentes foram referenciados por si-
nais clinicos: 36 (35%) por sopro, 20 (19,6%) por insufi-
ciéncia cardiaca, trés (2,9%) por cianose; 12 (11,8%) doen-
tes foram referenciados para rastreio de doenga cardiaca,
quatro (3,9%) por diagnostico pré-natal de cardiopatia, 17
(16,6%) por ecocardiograma poés-natal revelando cardiopa-
tia, sete (6,8%) referenciados pela consulta de Cardiologia
Pediatrica de outro servigo para cirurgia cardiaca. Nao fo-
ram encontrados registos relativos ao motivo de referencia-
¢ao dos restantes trés doentes (Fig. 1).

Verificou-se um aumento estatisticamente significati-
vo da referenciagdo por diagnostico pré-natal nos ultimos
anos (teste F da ANOVA com p = 0,014). Os quatro casos
em questao foram referenciados apds 2011, todos eles com
o diagnostico ecografico pré-natal de defeito completo do
septo auriculo-ventricular (DCSAV), um dos quais associa-
do a ToF.

A média da idade de referenciagéo situou-se nos 18,6
meses, mediana de 48 dias [IQR (13 - 221) dias], com mi-
nimo no primeiro dia de vida e maximo aos 36,8 anos.

DPN de cardiopatia

Consulta de CP de outro hospital

Rastreio

Ecocardiograma pés-natal alterado

Cianose

Para doentes referenciados antes dos 12 meses de
vida (69 doentes), verificou-se uma tendéncia para uma re-
ferenciagdo cada vez mais precoce a cada ano que passou
(teste F da ANOVA com p = 0,030). A distribuicao da idade
de referenciagdo para doentes referenciados antes dos 12
meses foi significativamente diferente (F da ANOVA, p =
0,015) para doentes referenciados antes e depois de janei-
ro de 1994. Assim, antes de 1994, a idade de referenciagédo
apresentava uma mediana de 153 dias e ap6s 1994 (inclu-
sive) a mediana passou a situar-se nos 31 dias de vida.

Apenas 43 doentes (42%) apresentavam cardiopatia
congénita isolada (um unico diagnodstico), sendo que os
restantes associavam dois ou mais diagnosticos.

A distribuicdo por diagnosticos principais pode ver-se
na Tabela 1.

Doentes submetidos a cateterismo terapéutico

Quinze doentes foram tratados por cateterismo tera-
péutico, sem intervencgdo cirdrgica. Estes doentes apre-
sentavam como diagndstico principal: persisténcia do canal
arterial (PCA) — n = 7, comunicagéo interauricular do tipo
ostium secundum (CIA-OS) — n = 6, comunicagéo interven-
tricular (CIV) —n = 2.

A idade de intervengéo foi em média de 32 meses, me-
diana de 16 meses [IQR (11 - 65) meses].

N&o se verificou variagéo significativa do ndmero de
doentes tratados por cateterismo terapéutico ao longo dos
anos (teste da razao de verosimilhangas, p = 0,25).

Doentes submetidos a cirurgia
Oitenta e sete doentes foram submetidos a cirurgia
cardiaca. Em 85 casos tratou-se de cirurgia corretiva e
em nove casos de cirurgia paliativa. Dois doentes foram
Sem dados

Sopro

Sinais de insuficiéncia cardiaca

Figura 1 — Distribuicdo dos motivos de referenciagao para o hospital de referéncia em cardiologia pediatrica
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Tabela 1 - Cardiopatias congénitas por diagnostico principal

Cardiopatia n (%)
DCSAV 42 (41,2)

DCSAV simples 36

DCSAV + TOF 4

DCSAV + CoAo 2
DISAV 5 4.9
CIv 32 (31,4)
CIA-0OS 1 (10,8)
TOF 5) (4,9)
PCA 7 (6.9)
Total 102

DCSAV: Defeito completo do septo auriculo-ventricular; DISAV: Defeito incompleto do
septo auriculo-ventricular; TOF: Tetralogia de Fallot; CIV: Comunicag&o interventricular;
CIA-OS: Comunicagéo interauricular do tipo ostium secundum; CoAo: Coartagdo da aor-
ta; PCA: Persisténcia do canal arterial

submetidos a cirurgia paliativa sem corregao cirdrgica pos-
terior.

Pré-cirurgia

Dos 87 doentes submetidos a cirurgia, 42 (48%) foram
submetidos a cateterismo diagndstico prévio. Cinquenta
destes doentes (57%) apresentavam HAP pré-cirurgica,
entre os 34 em que foi confirmada por cateterismo.

Verificou-se uma relagéo estatisticamente significativa
entre o ano da realizagdo da cirurgia corretiva e a realiza-
¢ao de cateterismo de diagnostico prévio (teste da razédo
de verosimilhangas com p < 0,01). O modelo de regressao
logistica simples revelou 1,49 vezes menor probabilidade
de realizacao de cateterismo diagndstico a cada ano que
passou (IC 95%).

Cirurgia paliativa

Os principais motivos para realizacdo de cirurgia palia-
tiva foram: peso considerado baixo para corregéo cirurgica
ou a existéncia de comorbilidades significativas, entre elas
HAP (para avaliagdo da resposta das pressdes da artéria
pulmonar ao banding, com vista a cirurgia corretiva poste-
rior).

Sete doentes foram submetidos a cirurgia paliativa an-
tes da cirurgia corretiva, dos quais quatro corresponderam
a anastomoses de Blalock-Taussig e trés a banding da ar-
téria pulmonar, um destes ultimos com correcdo simulta-
nea de interrupgdo do arco aodrtico. Estes doentes foram
submetidos a cirurgia corretiva em média sete meses apods
cirurgia paliativa, com mediana de 11 meses [IQR (6,15)
meses].

Dois doentes foram submetidos apenas a cirurgia palia-
tiva, sem realizagédo de cirurgia corretiva. Ambos apresen-
tavam DCSAV, tendo realizado banding da artéria pulmonar
com 50 e 59 dias de vida. Um dos casos faleceu 32 dias
apos a cirurgia por causa nao cardiaca, apos transferéncia
para o hospital da area de residéncia. O outro caso foi per-

dido para follow-up.

Cirurgia corretiva

A idade média em que os doentes foram submetidos a
cirurgia corretiva foi de 37 meses, com mediana de nove
meses [IQR (6, 25,5) meses]. Nos doentes com menos de
12 meses de vida (n = 49), verificou-se uma tendéncia para
uma idade cada vez mais precoce a data de cirurgia (teste
F da ANOVA com p < 0,001). Nos ultimos 13 anos de estu-
do (2000 - 2013), foram submetidos a cirurgia corretiva 24
doentes com menos de 12 meses de idade, com os diag-
nosticos principais de DCSAV ou CIV. Estes foram todos
operados antes dos oito meses de idade, em média com
5,1 meses, mediana de seis meses [IQR (4, 6,75) meses].
Desta forma conclui-se que a maioria dos doentes foi ope-
rada antes dos 6 meses de idade (Fig. 2).

A média de peso dos doentes a data de cirurgia corre-
tiva era de 10,8 kg, mediana 6,4 kg [IQR (5,1 - 10,1) kg],
minimo de 3 kg. Nos doentes com menos de 8 kg (n = 51),
verificou-se uma tendéncia para um peso cada vez mais
baixo a data de cirurgia (teste F da ANOVA com p = 0,027).

Pés-operatorio de cirurgia corretiva

Foi estudada a relagcdo entre a HAP pré-cirurgica, no
pos-operatorio imediato/precoce transitéria (primeiro més),
a médio prazo (um a 12 meses ap06s cirurgia) e tardia (apds
12 meses).

Dos 85 doentes submetidos a cirurgia corretiva, 48
doentes apresentavam HAP pré-cirdrgica e 24 doentes
apresentaram HAP precoce transitéria no pds-operatorio
imediato. Quatro doentes apresentaram HAP a médio pra-
z0, dois pela presenga de CIVs residuais e dois por insufi-
ciéncia da valvula auriculo-ventricular (AV) esquerda, que
motivaram reoperacao tardia. Ndo houve registo de qual-
quer doente operado que mantivesse HAP tardia persisten-
te por doenga vascular pulmonar.
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Figura 2 — Gréfico representativo da distribuicdo das idades (para

doentes com idade < 12 meses) a data de cirurgia corretiva ao
longo dos anos de estudo
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Observou-se uma relagéo significativa entre a HAP pré
cirtrgica e no pés-operatorio imediato (2, p = 0,03). Por ou-
tro lado, a existéncia de HAP pré-cirurgica ndo apresentou
uma relacao significativa com a existéncia de HAP a médio
prazo ou HAP tardia persistente.

Verificou-se uma maior prevaléncia de HAP precoce
transitoria com o aumento da idade a data de cirurgia para
os doentes operados antes dos 12 meses de vida, ape-
sar de ndo significativa (teste F da ANOVA com p = 0,074)
e ainda uma tendéncia para diminuigdo da ocorréncia de
HAP precoce transitéria com o ano de cirurgia (razéo de
verosimilhancas, p = 0,042 e B negativo).

Relativamente a complicagdes pds-operatérias nos
doentes submetidos a cirurgia corretiva, 15 apresentaram
complicagbes cardiacas e 44 complicagdes néo cardiacas.
Dez doentes associaram complicagbes cardiacas e nao
cardiacas. Verificou-se que a ocorréncia de complicagées
cardiacas ndo esteve relacionada com a ocorréncia de
complicagdes nao cardiacas (x?, valor p = 0,81).

As principais complicagdes cardiacas verificadas foram
alteracdes de ritmo e baixo débito. Cerca de 26% dos doen-
tes apresentaram complicagbes pulmonares (n =22) e 18%
apresentou complicagdes infeciosas (n = 15). A distribuicao
dos tipos de complicagdes pode ver-se na Tabela 2.

Verificou-se auséncia de relagéo estatisticamente sig-
nificativa entre a presenca de complicacdes cardiacas e o
tipo de cardiopatia congénita (razdo de verosimilhangas, p
=0,7).

Observou-se uma relacéo estatisticamente significativa
entre o tipo de cardiopatia congénita e as complicacdes
ndo cardiacas (%, p = 0,025). O modelo de regressao en-
tre complicagbes néo cardiacas e cada tipo de cardiopatia
revelou uma probabilidade 2,66 vezes menor para compli-
cacgdes nao cardiacas em doentes com CIV isolada compa-

Tabela 2 - Distribuigdo das complicagbes cardiacas e ndo cardia-
cas nos doentes submetidos a cirurgia corretiva

Complicagées cardiacas n = 85 (%)
Alteracdes de ritmo 6 (7,0)
Baixo débito 6 (7,0)
Derrame pericardico 3(3,9)
Paragem cardiorrespiratéria 2(24)

Complicagdes nao cardiacas n =85 (%)
Pulmonares 22 (25,8)
Infeciosas 15 (17,7)
Ferida operatéria 6(7,1)
Neuroldgicas 5(5,9)
Metabdlicas 4.(4,7)
Hematoldgicas 3(3,9)
Renais 2(2,4)
Disfungao multiorganica 1(1,2)

rativamente as outras cardiopatias (teste da raz&o de vero-
similhancas com p = 0,03) e uma probabilidade 2,36 vezes
maior para complicagbes néo cardiacas em doentes com
DCSAV comparativamente as outras cardiopatias (teste da
razao de verosimilhangas com p = 0,05).

A relacdo entre o diagnédstico de ToF e a ocorréncia de
complicacdes respiratérias foi estatisticamente significativa
(x?, p = 0,048), com um risco 6,6 vezes superior de ocorrén-
cia destas complicacdes (IC 95%).

Apenas um doente na amostra teve necessidade de
reoperacao precoce. Seis doentes foram reoperados de-
pois do primeiro més apds cirurgia corretiva: trés doentes
por CIV residual e trés doentes por regurgitagéo da valvula
auriculo-ventricular (AV) esquerda. O tempo decorrido en-
tre a cirurgia corretiva e a reoperagéo tardia foi em média
de 5,8 anos, com mediana de 3,2 anos (minimo sete me-
ses, maximo 16 anos). Um dos doentes submetido a val-
vuloplastia da valvula AV esquerda foi reoperado 16 anos
mais tarde para colocagao de prétese valvular mecanica.

Destes doentes, nenhum tinha sido submetido a cirur-
gia paliativa prévia a cirurgia corretiva.

Nao houve correlagéo entre a ocorréncia de HAP a mé-
dio prazo e a idade a data de cirurgia.

Mortalidade

A taxa de mortalidade a 30 dias do nosso estudo foi
de 3/102 casos (2,9%). Dois casos faleceram no pds-ope-
ratorio tardio, ambos no segundo més apds cirurgia (um
dos casos apos cirurgia corretiva e o segundo caso apoés
cirurgia paliativa) (Fig. 3).

Quatro casos apresentavam DCSAV associado a outra
cardiopatia [ToF —n = 1, coartacdo da aorta (CoAo)-n =1,
CIA-OS —n= 2] e o caso submetido apenas a cirurgia palia-
tiva apresentava DCSAV. N&o houve registo de mortalidade
no grupo submetido a cateterismo terapéutico (Tabela 3).

Sobrevivéncia ao longo do tempo de follow-up

1,0 L

0,8

0,6

0,4+

Sobrevivéncia cumulativa

0,2

0,07

0,00 10,00 20,00 30,00 40,00 50,00

Idade (anos)

Figura 3 — Andlise de Kaplan-Meier de sobrevida da amostra estu-
dada. Todos os casos de mortalidade deste estudo ocorreram no
primeiro ano de vida. Nos nossos doentes, ao longo do tempo total
de follow-up, a idade média dos sobreviventes foi de 41,5 anos,
com desvio-padrao de 1,2 anos (IC 95%).
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Tabela 3 - Fatores de risco para mortalidade. Identificaram-se
como fatores de risco para a ocorréncia de mortalidade a presenga
global de complicagbes cardiacas e a ocorréncia de baixo débito.

Fatores de risco para mortalidade  Valor p Odds ratio
Complicagdes nao cardiacas® 0,156
Complicagbes cardiacas® 0,016 17,3
Baixo débito? 0,014 19,2
Alteragdes de ritmo? 0,438
Ano de cirurgia® 0,131
Idade na cirurgia corretiva® 0,637
Peso na cirurgia corretiva® 0,547

a. Teste Qui-quadrado; b. Teste da raz&o de verosimilhangas.

Foi estudada a relagédo entre a ocorréncia de compli-
cagOes cardiacas e nao cardiacas com a mortalidade a 30
dias. Verificou-se existéncia de relagdo estatisticamente
significativa entre a mortalidade e a ocorréncia de compli-
cacdes cardiacas no pds-operatdrio imediato (y2, valor-p =
0,005). Verificou-se uma relagéo significativa entre a ocor-
réncia de baixo débito e a mortalidade a 30 dias (2, valor
p =0,012), com um risco de mortalidade (OR) de 39 vezes
associado a ocorréncia destas complicagdes (IC 95%).

Nao se demonstrou também relagéo estatistica entre a
ocorréncia de complicagdes nao cardiacas e a mortalidade
a 30 dias.

A relagdo entre a mortalidade e o ano em que foi reali-
zada a cirurgia nao foi significativa (F da ANOVA, valor p =
0,131). Nao se verificou também correlagéo entre a idade
ou o peso a data de cirurgia corretiva e a mortalidade.

Seguimento pos-terapéutica

Dos 102 doentes incluidos no estudo, 74 apresentavam
registos de seguimento no nosso centro. As idades a data
de registo da Ultima consulta variaram entre quatro meses
e 44 anos, sendo a mediana de 10 anos [IQR (4, 17) anos]
(tempo de follow-up minimo de um més, maximo de 27,5
anos, mediana de seis anos). No total, seis doentes foram
perdidos para follow-up.

Sobrevida

Cinquenta e cinco doentes operados tinham registos da
sua classe funcional NYHA a data da ultima consulta. Des-
tes, 49 doentes (89%) estavam em classe funcional |, cinco
doentes (9%) em classe Il e um doente (2%) em classe Il
No grupo que apenas realizou cateterismo terapéutico, to-
dos os doentes se encontram em classe | da NYHA.

DISCUSSAO E CONCLUSAO

Este estudo, segundo o conhecimento dos autores,
abrange o periodo de tempo mais longo de estudo de doen-
tes com SD e cardiopatia congénita submetidos a terapéu-
tica por cirurgia ou cateterismo relativamente a estudos
anteriormente publicados.

A Associagdo Americana de Pediatria (AAP) publicou
em 1994 as primeiras recomendagdes para o seguimento

metoddico e organizado de criangas com SD,° nas quais se
incluia a avaliagao por um cardiologista pediatrico (mesmo
na auséncia de sopro) entre o nascimento e o final do pri-
meiro més de vida. Os nossos resultados demonstram que
houve de facto uma alteragéo significativa da idade de re-
ferenciacdo apos essa data, com uma idade cada vez mais
precoce de encaminhamento, sobretudo para os doentes
referenciados no primeiro ano de vida. Verificou-se que, na
globalidade, mais de 50% dos doentes foram referenciados
por sinais clinicos de doenga cardiaca. Nos ultimos anos,
como seria de esperar, a referenciagao por diagnostico pré-
-natal de cardiopatia foi mais frequente.

E conhecida a preponderancia dos defeitos septais nas
cardiopatias congénitas das criangas com SD,5"1%12 exis-
tindo uma grande variabilidade geografica e étnica relativa-
mente aos diagndsticos mais frequentes. Assim, enquanto
em muitos estudos, sobretudo asiaticos, o defeito do sep-
to interventricular é o diagndstico mais frequente,'*'** os
DSAV assumem em estudos europeus e norte-americanos
o primeiro lugar." Estima-se que a maioria das criangas
com DCSAV tenha trissomia 21." O nosso estudo apresen-
ta uma preponderancia na prevaléncia dos DSAV (DCSAV
41%, DISAV 4,9%) relativamente aos outros diagnosticos,
sendo a CIV o segundo diagnostico mais frequente (31,2%).
Realga-se a associagdo de DCSAV e ToF, uma associagéo
ndo muito frequente, que assume na nossa amostra uma
prevaléncia de 3,9%. Esta cardiopatia, de dificil aborda-
gem cirurgica, apresenta uma associagao conhecida com o
SD' e provavelmente uma embriogénese particular nesta
sindrome, uma vez que as duas cardiopatias apresentam
origens embriogénicas muito distintas.®"

Nove por cento dos doentes da nossa amostra (9/102)
foram submetidos a cirurgia paliativa. Destes, quatro cor-
responderam a shunts sistémico-pulmonares no contexto
de ToF e em cinco casos foi realizado banding da artéria
pulmonar em doentes com DCSAV, por apresentarem ven-
triculos desproporcionados, muito baixo peso, outras pa-
tologias ndo cardiacas associadas, com aumento do risco
cirurgico, ou HAP grave. Nestes ultimos, com resisténcias
vasculares pulmonares no limite do risco cirdrgico aceitavel
(quatro a seis unidades Wood acima do primeiro ano de
vida), procurou-se a diminuigdo do débito pulmonar para
proteger a circulagéo pulmonar e avaliar a evolug¢éo das re-
sisténcias com a redugéo do shunt, com vista a uma even-
tual correcéo cirurgica posterior.

Os doentes submetidos apenas a cateterismo terapéuti-
co apresentaram muito bons resultados em termos de clas-
se funcional a longo prazo. Estes podem dever-se a uma
boa selegédo dos casos a submeter a cateterismo terapéu-
tico, a menor complexidade da sua cardiopatia e a menor
morbilidade associada a este procedimento, relativamente
a abordagem cirurgica.

E interessante verificar a necessidade cada vez menos
frequente de realizagdo de cateterismo cardiaco diagnds-
tico pré-cirurgico a cada ano que passa, e presentemente
a nao realizagdo de cateterismo no primeiro ano de vida
para os defeitos septais e ToF. Este facto relaciona-se com
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a idade mais precoce de diagndstico/referenciacdo e com
o aperfeicoamento das técnicas de ecocardiografia na de-
finicdo da anatomia cardiaca e dos dados indiretos sobre a
circulagéo pulmonar.

Tendo em conta que nos ultimos anos se operaram va-
rios adultos com SD e cardiopatia, ndo operados na infan-
cia, a tendéncia para uma idade mais precoce a data de
cirurgia corretiva apenas foi verificada para os doentes com
idade inferior a 12 meses. Esta tendéncia esta de acordo
com o descrito na literatura.”'"8

Da mesma forma verificou-se que para os doentes com
menos de 8 kg, o peso foi cada vez menor a data da cirur-
gia, 0 que acompanha a tendéncia anterior. Nao se encon-
trou, no entanto, relagéo estatistica entre a idade ou o peso
a data da cirurgia e a mortalidade.

Os doentes com SD apresentam no pés-operatério fre-
quentemente maior morbilidade dos que doentes com as
mesmas lesdes mas sem SD,"'® com maior taxa de com-
plicagbes nao cardiacas. De todas, as respiratérias estao
descritas como sendo as mais frequentes, como o maior
tempo de ventilagdo ou pneumotérax.”'"'® Este facto pode
dever-se por um lado a maior taxa de obstrugao crénica
da via aérea, maior quantidade de secreg¢des brénquicas
e sindrome aspirativo crénico no contexto de refluxo gas-
troesofagico.” O nosso estudo corroborou esta maior preva-
Iéncia de complicagdes respiratérias (25%), seguidas das
complicagdes infeciosas (18%).

A ToF, apesar de ser uma das cardiopatias menos fre-
quentes no SD, representando no nosso estudo 10,6% dos
casos, associou-se a maior ocorréncia de complicagbes
respiratorias (p = 0,048), o que é dificil de explicar.

As complicagdes ndo cardiacas, apesar de frequentes
(presentes em 51% dos doentes), foram na sua grande
maioria alteragbes minor, € ndo se associaram a maior
mortalidade. Esta constatagéo é sobreponivel ao descrito
noutros estudos.”"1°

As complicagbes cardiacas foram mais raras do que as
complicagdes nédo cardiacas (17,6% dos doentes), ndo se
verificando associagdo estatistica entre si. Dentro das pri-
meiras, as alteragbes de ritmo e o baixo débito cardiaco
foram as mais frequentes, ocorrendo cada um destes tipos
em 7% dos doentes. Desai et al’ descrevem a taquicardia
juncional ectopica como a disritmia mais frequente no pos-
-operatério da reparacao de DCSAV. Embora menos fre-
quentes, as complicagbes cardiacas apresentam relagao
estatisticamente significativa com a mortalidade no presen-
te estudo.

No nosso estudo apenas um doente apresentou ne-
cessidade de reoperagdo precoce. Seis foram reoperados
tardiamente, por CIV residual (n = 3) ou regurgitacéo signi-
ficativa da valvula AV esquerda (n = 3).

O SD associa-se fortemente ao desenvolvimento de
HAP e a sindrome de Eisenmenger, quer pela prevalén-
cia de cardiopatias com shunt esquerdo-direito, quer pela
patologia respiratéria obstrutiva.? Quando comparados
com doentes ndo SD com cardiopatia, os SD desenvolvem

HAP mais precocemente e tém pior capacidade funcional.?
O desenvolvimento de HAP irreversivel pode ocorrer em
doentes com DCSAV e SD sobretudo a partir dos seis a
12 meses de idade, pelo que presentemente se propde a
idade de seis meses, como limite ideal para abordagem ci-
rurgica corretiva desta patologia.” "8

No nosso estudo, relativamente aos doentes submeti-
dos a cirurgia cardiaca corretiva, a HAP pré-cirurgica rela-
cionou-se significativamente com a HAP precoce transitoria
(p = 0,03), mas ndo com HAP a médio prazo e persisten-
te por doenga vascular pulmonar. Assim, se a cirurgia for
precoce, a HAP pré-cirirgica grave pode prolongar-se no
periodo pés-cirurgico inicial, mas n&do representa obrigato-
riamente alteragdes irreversiveis na vasculatura pulmonar.

A taxa de mortalidade a 30 dias no nosso estudo foi de
2,9%, o que vai ao encontro dos valores encontrados nou-
tros estudos.>"" O Ultimo ébito registado ocorreu em 1998,
pelo que a taxa de mortalidade a 30 dias entre 2000 e 2013
foi de 0%. No entanto, a relagdo entre a mortalidade e o
ano em que foi realizada a cirurgia ndo foi significativa. A
analise da curva de sobrevivéncia de Kaplan-Meier (Fig.
3), permite-nos concluir que, apds um periodo inicial pos-
-cirargico com maior mortalidade no primeiro ano de vida,
os doentes com SD submetidos a cirurgia corretiva de car-
diopatia congénita apresentam uma sobrevida a 45 anos
sobreponivel a da populagao geral.

Assim, a par de um aumento da prevaléncia de criangas
nascidas com SD nos ultimos 25 anos, verifica-se uma me-
Ihoria dos cuidados de saude prestados a estas criangas.

No nosso estudo, esta realidade espelha-se no maior
numero de casos com diagnoéstico pré-natal, numa referen-
ciagcaéo cada vez mais precoce para avaliagao pelo cardio-
logista pediatrico e por fim, na qualidade dos resultados em
termos de mortalidade e de capacidade funcional a longo
prazo dos doentes submetidos quer a cirurgia corretiva,
quer a cateterismo terapéutico.
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