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RESUMO

INTRODUCAO: A prevaléncia das cardiopatias congénitas (CC) é de 6 a 10
casos por 1000 nascidos. O tratamento precoce das CC evita substancialmente as
internacdes sequenciadas por complicacées da doenca. O hiperfluxo pulmonar é
responsavel pela instabilidade cardiorrespiratéria, podendo comprometer ou
contraindicar o tratamento, que em 50% dos casos deve ocorrer no primeiro ano de
vida. OBJETIVO: Conhecer o perfil clinico e sociodemografico dos pacientes
menores de 18 anos, portadores de cardiopatias congénitas com hiperfluxo
pulmonar, atendidos no Hospital Universitario da Universidade Federal do Maranh&o
(HUUFMA). MATERIAIS E METODOS: Estudo observacional transversal,
prospectivo, realizado no HUUFMA com pacientes menores de 18 anos, submetidos
a tratamento cirdrgico ou percutaneo de cardiopatias congénitas acianogénicas e
com hiperfluxo pulmonar no periodo de 01/01/2014 até 01/04/2015. RESULTADOS:
A amostra foi composta por 27 pacientes, 59,2% do sexo masculino e 40,7% do
sexo feminino. Com idades variando de 0,5 ano a 17 anos, média de 5,6 anos e
desvio padrao 4,7. As CC mais prevalentes foram: persisténcia do canal arterial
(PCA) 55,5%, comunicagao interventricular (CIV) 14,8%, comunicacdo interatrial
(CIA) 11,1% e defeito do septo atrioventricular (DSAV) 11,1%. Os sinais e sintomas
mais frequentes foram dispneia e cianose em 77,7% e 14,8%, respectivamente. A
suspeita de sindrome de Down esteve presente em 18,5% dos casos. Alteracdes
eletrocardiograficas, radiolégicas e ecocardiograficas relacionadas ao hiperfluxo
pulmonar estiveram presentes em 74%, 81,4% e 66,6%, respectivamente. Os
pacientes foram submetidos a correcdo cirdrgica em 55,5% (15 casos) e ao
tratamento percutdneo em 44,5% (12 casos). O tempo meédio de internacéao
hospitalar para os procedimentos cirirgicos e percutaneos foram de 9,1 dias € um
dia, respectivamente. As principais intercorréncias apresentadas nos procedimentos
foram: arritmia em 2 casos e hipertensdo pulmonar em um caso. A taxa de
mortalidade foi de 3,37%, por pneumonia. CONCLUSAO: As CC sdo de grande
importancia para a saude publica do Brasil. Apesar da baixa morbimortalidade, os
resultados do presente estudo denotam diagnéstico e tratamento tardios, podendo
comprometer o progndstico. Portanto o seguimento clinico e ecocardiografico €
indispensavel para a manutencao de uma boa qualidade de vida.

Palavras-chave: 1. Cardiopatia congenital. 2. Hiperfluxo pulmonar. 3. Diagnéstico.



ABSTRACT

INTRODUCTION: The prevalence of congenital heart disease (CHD) is 7 to
10 cases per 1000 births. The early treatment of CCs substantially avoids
hospitalizations sequenced by complications of the disease. Pulmonary hyperflow is
responsible for cardiorespiratory instability, which may compromise or contraindicate
the treatment, which in 50% of cases should occur in the first year of life.
OBJECTIVE: To know the clinical and sociodemographic profile of patients under 18
years of age, with congenital heart diseases with pulmonary hyperflow, attended at
the University Hospital of the Federal University of Maranhdo (HUUFMA).
MATERIALS AND METHODS: A cross-sectional, prospective, observational study
performed at HUUFMA with patients under 18 years of age submitted to surgical or
percutaneous treatment of acyanogenic congenital heart diseases and pulmonary
hyperflow in the period 01/01/2014 to 04/01/2015. RESULTS: The sample consisted
of 27 patients, 59.2% male and 40.7% female. With ages ranging from 0.5 year to 17
years, mean of 5.6 days and standard deviation 4.7. The most prevalent CC were:
persistent ductus arteriosus (PCA) 55.5%, interventricular communication (VSD)
14.8%, atrial septal defect (ASD) 11.1%, and atrioventricular septal defect (AVD)
11.1%. The most frequent signs and symptoms were dyspnea and cyanosis in 77.7%
and 14.8%, respectively. The suspected Down syndrome was present in 18.5% of
the cases. Electrocardiographic, radiological and echocardiographic changes related
to pulmonary hyperflow were present in 74%, 81.4% and 66.6%, respectively. The
patients underwent surgical correction in 55.5% (15 cases) and percutaneous
treatment in 44.5% (12 cases). The mean length of hospital stay for surgical and
percutaneous procedures was 9.1 days and one day, respectively. The main
intercurrences presented in the procedures were: arrhythmia in 2 cases and
pulmonary hypertension in one case. The mortality rate was 3.37%, due to
pneumonia. CONCLUSION: CC is of great importance for public health in Brazil.
Despite the low morbimortality, the results of the present study indicate late diagnosis
and treatment, which may compromise the prognosis. Therefore, clinical and
echocardiographic follow-up is indispensable for the maintenance of a good quality of
life.
Key words: 1.Congenital heart disease.2. Pulmonary hyperflow. 3. Diagnosis.
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1. INTRODUCAO

Em comunidades desenvolvidas, a importancia e frequéncia das cardiopatias
congénitas (CC) estdo aumentando em relagéo as cardiopatias adquiridas, devido a
reducao da incidéncia e o tratamento precoce da febre reumatica (BORN, 2009). A
malformacao cardiaca é a anomalia congénita isolada mais comum, correspondendo
a 40% (AMORIM et. al., 2008). As CC relacionam-se com 3% a 5% das mortes no
periodo neonatal. Estimativas apontam que aproximadamente 20% a 30% das
criangas morrem no primeiro més de vida por insuficiéncia cardiaca ou crises de
hipéxia (ARAGAO et. al., 2013). A presenca de CC tende a causar atrasos e déficits
cognitivos em até 30% dos casos. Por isso deve-se realizar busca ativa precoce,
para orientacdo e planejamento de terapéutica viavel (ARAGAO et. al., 2013).

A oximetria de pulso, o ecocardiograma fetal e o exame fisico cardiologico
sdo instrumentos de grande valia na investigacdo de CC durante a gestacéo
(KOBINGER, 2003). Pois o tratamento precoce das CC evita substancialmente as
internacdes sequenciadas por complicacdes da doenca, além de proporcionar
melhor qualidade de vida (PINTO, 2004).

O manejo clinico-cirurgico de pacientes, com CC, e o diagndstico e reparo
precoce dessas cardiopatias, sdo de grande importancia para a prevengdo da
hipertensdo pulmonar. Portanto, os pacientes portadores de malformacdes
cardiacas com hiperfluxo pulmonar devem ser corrigidos 0 mais precocemente
possivel, no maximo até o sexto més de vida (PINTO, 2004).

Atualmente, as CC estdo entre as principais causas de morbimortalidade
neonatal, com prevaléncia crescente na populagdo. Reconhecer o perfil dessa
populacdo é essencial. Nesse sentido, o presente estudo teve como objetivo
caracterizar o perfil dos pacientes portadores de CC atendidos em um hospital de
referéncia no estado do Maranhéo, Brasil.

2. FUNDAMENTACAO TEORICA

2.1 Cardiopatias congénitas
E uma anomalia adquirida ou desenvolvida durante a vida embrionaria ou

fetal, por erro de desenvolvimento embriolégico da anatomia do coragédo ou dos
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grandes vasos (BRAUNWALD, 2003). A partir das observacdes anatbmicas de Ve
Salius (Andriesnan Wesel, Bruxell 1515-1564), passa-se a reconhecer as primeiras
observacgdes relativas a existéncia de CC. Deve-se a Rokitansky (Karl Rokitanski,
Viena 1804-1878) a primeira publicacdo sobre CC e a Abbot em 1938 a sua
sistematizacao atual.

A etiologia da malformacgéo cardiaca €, por vezes, desconhecida. Entretanto
ja € sabido que ha correlagdo com a genética, exposicdo quimica e interacdo gene —
ambiente como responsaveis pela maioria dessas malformagdes (WLODARCZY et
al., 2011).

Na transicdo para a vida poOs-natal, deixa de existir a predominancia do
coracdo direito, cessa a circulagdo placentaria, modifica-se a resisténcia arterial
pulmonar e instala-se a circulagdo dependente do coragdo esquerdo; neste
momento, malformagbes compensadas na vida intrauterina  tornam-se
hemodinamicamente instaveis, originando os quadros clinicos que irdo direcionar
para o diagnostico. Porém uma parte das malformagdes cardiovasculares
congénitas permanece assintomatica nessa transi¢cdo, e seu quadro clinico surge
mais tardiamente, tornando por vezes o diagndstico mais dificil, a menos que ocorra
uma associacao de cardiopatias congénitas (GOLDMAN et. al., 2009).

A cardiopatia congénita no Brasil possui uma incidéncia de 6 a 10 criancas a
cada 1.000 nascidos vivos, podendo variar de 0,6% nos paises desenvolvidos,
chegando até 1,2% nos paises subdesenvolvidos. Assim, estima-se 0 aparecimento
de 28.000 novos casos de cardiopatias congénitas no Brasil a cada ano (RIVERA et.
al., 2007). Sendo que, apenas 20% dos casos a cura € espontanea (PINTO, 2004).
Mostrando que o Brasil necessita, em média, de 23.000 cirurgias cardiovasculares
em criangcas portadoras de cardiopatias congénitas por ano. Em 2002, foram
operados 8.092 pacientes, 0 que mostra uma defasagem de 65%, sendo que 0s
maiores indices estdo nas regides Norte e Nordeste (93,5% e 77,4% de defasagem,
respectivamente), e os menores indices, nas regides Sul e Centro-Oeste com 46,4%
e 57,4%, respectivamente (PINTO, 2004).

Sabe-se que 50% dos portadores de CC devem ser operados no primeiro ano
de vida, o que totaliza uma necessidade de 11.539 novos procedimentos/ano no
Brasil. Como o setor publico absorve 86,1% dos casos, estima-se uma defasagem
de 80,5%, sendo que a situacado € mais critica nas regides Norte e Nordeste, com
indices de 97,5% e 92%, respectivamente (PINTO, 2004).
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A literatura relata que a maioria das cardiopatias € do tipo acianéticas com
valores em torno de 70%. Destas, a comunicacgao interventricular (21%) é o tipo mais
frequente (DA SILVA et al., 2006; BELO, 2016).

Os fatores de risco em relagdo a mae, para a CC sao: lupus eritematoso
sistémico, diabetes mellitus, doenca do colageno, uso de hidantoina (crises
convulsivas), anfetaminas, litio, progesterona, estrégeno, alcool, drogas ilicitas,
infeccbes, hipertensdo arterial sistémica e outras situagbes que aumentam a
prematuridade. O fator relacionado a familia é a historia de CC em pais e irm&os,
que aumenta de 3,4 vezes ou até 10 vezes se a mae e/ou mais de um familiar for
acometido (KOBINGER, 2003).

As CC séao classificadas inicialmente em Ciandticas e Aciandticas. Nas
ciandticas os pacientes se apresentam com coloracdo azulada da pele (cianose),
principalmente em dedos, labios e orelhas; que determina oxigenacao insuficiente,
sendo suas principais representantes a Tetralogia de Fallot, a Anomalia de Ebstein e
a Transposicdo de grandes artérias. Ja nas acianéticas ndo ha cianose, sendo
representadas principalmente pela Comunicacgéao interatrial (CIA), pela Comunicacao
intervetricular (CIV), pela Persisténcia do canal arterial (PCA) e pelo Defeito do
septo atrioventricular (DSAV). Ha também a classificacdo baseada na
hemodinamica, estabelecendo as CC que tém aumento ou diminuicdao do fluxo
pulmonar, as CC que apresentam obstrucdo do fluxo sanguineo fora do coragéo, e
as com fluxo sanguineo misto (LOPEZ et. al., 2007) (BRAUNWALD, 2009).

Atualmente as CC estdo entre as principais causas de morbimortalidade
neonatal, com prevaléncia crescente na populacdo. Por esse motivo se da a
importancia de reconhecer o perfil dessa populacdo (HOCKENBERRY, 2011).

No geral as manifestacdes clinicas iniciais sdo: dificuldade para alimentar,
sudorese em polo cefdlico durante a amamentacado, ictericia prolongada,
desconforto respiratério e cianose. Sempre lembrar que frequéncia respiratéria maior
que 60 impulsdes por minuto € anormal, mesmo em recém-nascidos, e sempre
levantar suspeita de CC em casos de pneumonias de repeticdo e casos de sibilos
perenes ou graves. Devendo sempre ser encaminhado ao cardiologista os casos
com esses sintomas, associados ou nao a sopro cardiaco (KOBINGER, 2003).

As CC aciandticas sdo as mais frequentes e menos sintométicas e por isso de
diagnéstico mais dificil, a menos que ocorra em associagdo com outras

malformacgdes cardiovasculares. A triagem para CC nas primeiras 48 horas de vida,
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através da oximetria de pulso, é o método recomendado pela Sociedade Brasileira
de Pediatria e reconhecido em todo o mundo, com boa sensibilidade para
repercussdes precoces ou mais graves (WREN, 2008; MAHLE et al., 2009;
KEMPER et al., 2011).

Sabe-se que 50% a 70% de todas as criangas, nascidas vivas, terdo em
algum momento da infancia ou adolescéncia uma alteracdo auscultatéria patologica
ou nao (sopro inocente). Em relagdo ao peso de nascimento, sabe-se que 50% dos
prematuros com peso abaixo de 1.500g tém alguma malformacao cardiaca. Por
outro lado, os recém-nascidos grandes para a idade gestacional, geralmente filhos
de maes diabéticas, tém maiores chances de apresentarem CC, e nos recém-
nascidos pequenos para a idade gestacional a CC correlaciona-se com sindrome
genética ou infecgdo congénita (KOBINGER, 2003).

A alta mortalidade por CC, concentrada no primeiro més de vida, sinaliza para
a necessidade de métodos de triagem, quando exames de imagem mais apurados
para o diagnostico, como ecocardiograma e ultrassonografia fetal morfolégica, nao
estdo presentes (ROSA et. al., 2012).

Com enorme relevancia no diagnéstico das CC, o ecocardiograma tem as
seguintes indicacées em relacdo ao feto: arritmias, anomalias extra cardiacas,
hipéspadia fetal, suspeita de anomalias cromossOGmicas, suspeita de doenca
cardiaca na ultrassonografia gestacional. Em relagdo a méae, as indicagcbes sao:
cardiopatia congénita, doenca do colageno, alcool, drogas ilicitas, medicamentos.
Em relacao a familiares de 12 grau a existéncia de: cardiopatia congénita, doencas
hereditarias, sindromes genéticas (KOBINGER, 2003).

2.2 Comunicagéo interatrial

A Comunicagéo interatrial, ilustrada no ANEXO 1, é caracterizada pela ndo
oclusdo do ostium primum, ostium secundum ou ainda do seio venoso, que Sao
comunicacbes entre os atrios, necessarias para a circulagao fetal e que apds o
nascimento devem desaparecer por fusao de seus septos. Quando isso nao ocorre a
CIA resulta num shunt, desvio do sangue anormal, do atrio esquerdo, que tem maior
forca contratil, para o atrio direito. A dire¢cdo e o tamanho do shunt variam de acordo
com a anatomia, o tamanho da CIA e a complacéncia ventricular (BRAUNWALD,
2010).

As ClAs menores que 0,5cm levam a shunts pequenos sem significado

hemodinamico importante. Ja CIAs acima de 2cm costumam causar shunt
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importante, deixando sequelas hemodinamicas significativas. Como geralmente o
ventriculo direito € muito complacente, o shunt costuma ser, inicialmente, da
esquerda para a direita, levando a um aumento do fluxo sanguineo pulmonar,
dilatagao biatrial, aumento do ventriculo direito e das artérias pulmonares. Quando o
ventriculo direito torna-se insuficiente ou pouco complacente, o shunt diminui e pode
eventualmente inverter-se na evolugdao mais tardia dos casos graves (BRAUNWALD,
2010).

O quadro clinico normalmente é sem sintomas ou com sintomas
inespecificos. No exame fisico, quando a CIA é grande e ha sobrecarga de
ventriculo direito, este pode ser palpavel. Normalmente ha desdobramento fixo da
segunda bulha cardiaca, pois com a CIA ocorre equalizacdo das pressoes atriais
independente ciclo respiratério. Pode ocorrer um sopro sistolico ejetivo suave no
segundo espaco intercostal esquerdo, lembrando que o fluxo pela CIA ndao causa
sopro (BRAUNWALD, 2010).

O eletrocardiograma normalmente € em ritmo sinusal. Defeitos do tipo seio
venoso podem apresentar ritmo juncional ou atrial baixo; H& sobrecarga de
ventriculo direito, podendo estar associada ao bloqueio do ramo direito (MCPHEE,
2009; BRAUNWALD, 2010).

A radiografia de térax mostra um aumento da trama vascular pulmonar com
abaixamento do tronco da artéria pulmonar (padréo vascular de shunt) e aumento da
area cardiaca, a custa de aumento de ventriculo direito e atrio direito (MCPHEE,
2009; BRAUNWALD, 2010).

O ecocardiograma mostra dilatagdo biatrial e dilatacdo de ventriculo direito;
costuma identificar diretamente a localizagao, o tamanho e o fluxo da CIA; nos casos
de defeito no seio venoso, pode ser necessdria a realizagdo de ecocardiograma
transesoféagico para melhor definicdo anatomica. O Cateterismo cardiaco fica restrito
aos casos duvidosos ap6s realizacdo de ecocardiograma (MCPHEE, 2009;
BRAUNWALD, 2010).

A evolugdo clinica é insidiosa, pois como a maioria dos casos € assintomatica
e com exame fisico pouco expressivo, grande parte dos casos sé é diagnosticada na
idade adulta (GOLDMAN et. al., 2009).

Nos casos em que a a relacédo de fluxo pulmonar dividida pelo fluxo sistémico
€ menor que 1,5 ndo costumam ter repercussdo importante e nao necessitam de

tratamento. Nos casos de CIAs moderadas ou grandes (com relagéo de fluxo acima
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de 1,5), os pacientes costumam ficar assintomaticos até a terceira ou quarta década
de vida, quando ocorre disfuncao de ventriculo direito e os pacientes comecam a
apresentar sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca direita. Nesses casos em que
a relagéao do fluxo for maior que 1,5, deve-se realizar cirurgia para fechamento da
CIA como forma de prevencao das complicacoes descritas (BRAUNWALD, 2010).

A cirurgia esta contraindicada nos casos em que a hipertensao pulmonar for
muito importante e irreversivel. Nao ha indicacdo de profilaxia para endocardite
infecciosa (COELHO, 2009; BRAUNWALD, 2010).

2.3 Comunicacao interventricular

A Comunicacao interventricular, ilustrada no ANEXO 2, inicialmente é o shunt
da esquerda para a direita, podendo ser dividida conforme sua gravidade: CIV
pequena — relagédo de fluxo pulmonar dividido pelo fluxo sistémico menor que 1,5 e
CIV menor que 1/3 da raiz da aorta, normalmente nesses casos nao ha
comprometimento hemodinamico; CIV moderada — relacdo de fluxo até 2, com
resisténcia vascular pulmonar normal e CIV até 3/4 da raiz da aorta; CIV grande —
hiperfluxo pulmonar com CIV de tamanho igual ou maior que a raiz da aorta, nestes
casos ha equalizacdo progressiva das resisténcias, por exemplo quando a
resisténcia pulmonar ultrapassa a sistémica, ha diminuigao do fluxo até inversdo do
shunt (GOLDMAN et. al., 2009).

O quadro clinico normalmente é assintomético, nas CIVs maiores os
pacientes costumam apresentar dispneia, taquicardia, sudorese e insuficiéncia
cardiaca (LOPEZ et. al., 2007).

No exame fisico, as CIVs mais importantes costumam apresentar ictus (ictus
cordis — galope do coragdo) hiperdindmico e desviado para a esquerda. H& um
sopro holossistolico evidente no bordo esternal esquerdo baixo, comumente
associado a frémito (LOPEZ et. al., 2007).

Se houver CIV grande, a P2 (bulha referente ao fechamento da valva
pulmonar) sera hiperfonética. O sopro sistdélico diminui e pode até desaparecer
quando ha equalizagdo das pressdes ventriculares pelo aumento da resisténcia
vascular pulmonar. O paciente costuma apresentar cianose, baqueteamento digital e
infecgdes respiratdrias como broncopneumonia de repeticdo (LOPEZ et. al., 2007;
BRAUNWALD, 2010).

O eletrocardiograma quando a CIV é pequena pode ser normal; nas ClVs
maiores ha sobrecarga biventricular; quando ha hipertensdo pulmonar, ha desvio do
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QRS (segmento do eletrocardiograma referente a sistole) para a direita e sobrecarga
do atrio direito (MCPHEE, 2009; BRAUNWALD, 2010).

A radiografia de térax pode ser normal em CIVs pequenas; nas CIVs maiores
ha aumento da area cardiaca; pode ocorrer abaulamento do tronco pulmonar e
edema pulmonar (padrao vascular de shunt) (MCPHEE, 2009; BRAUNWALD, 2010).

O ecocardiograma é util para identificar CIV e quantificar seu tamanho. O
cateterismo cardiaco € utilizado em casos duvidodos apés realizacdo de
ecocardiograma (MCPHEE, 2009; BRANWALD, 2010).

A evolugéo natural da CIV depende do seu tamanho e da resisténcia vascular
pulmonar. Em adultos assintométicos com CIVs pequenas ha pouco risco de piora
clinica e ndo ha indicagéo de fechamento da CIV. Em pacientes com CIVs maiores
podem evoluir com disfungdo de ventriculo esquerdo e/ou hipertensdo pulmonar
associada a disfuncdo de ventriculo direito. Nestes casos ha indicacdo de
fechamento da CIV, desde que a magnitude da doenca vascular pulmonar nao seja
proibitiva, isso acontece quando a relagao da resisténcia vascular pulmonar dividida
pela sistémica ultrapassa 0,7 (BRAUNWALD, 2010; LOPEZ et. al., 2007)

Todos os pacientes com CIV, mesmo os que ndo tenham indicagao cirurgica,
devem receber profilaxia para endocardite infecciosa (BRAUNWALD, 2010).

2.4 Persisténcia do canal arterial

O canal arterial, ilustrado no ANEXO 3, conecta a aorta descendente logo
apods a saida da artéria subclavia esquerda a artéria pulmonar esquerda. No feto, ele
é responsavel pelo by-pass (desvio) dos pulmdes ainda nao expandidos, levando o
sangue para a aorta para a oxigenagao na placenta. Normalmente ele se fecha
espontaneamente logo apds o nascimento, quando isso ndo ocorre, ha fluxo da
esquerda para a direita, ou seja, da aorta para a artéria pulmonar, através do canal
arterial (BRAUNWLAD, 2010; GOLDMAN et. al., 2009).

O quadro clinico relaciona-se com as caracteristicas do shunt. Quando o
shunt pelo canal arterial € moderado ou grande, o paciente apresenta pulsos
amplos, pressao arterial divergente (diferenca entre a pressao sistélica e diastélica
maior que 60 mmHg) e um ictus hiperdinamico (LOPEZ et. al., 2007).

A primeira bulha é normal e um sopro continuo “em maquinaria” pode ser
ouvido no segundo espaco intercostal anterior. Quando o shunt é importante, pode-
se ouvir um sopro diastélico mitral e um sopro sistélico adrtico, secundarios ao

hiperfluxo através destas valvas (LOPEZ et. al., 2007).
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O eletrocardiograma e a radiografia de toérax, quando o canal arterial é
pequeno, costumam ser normais; quando o canal arterial € grande e o shunt
importante, hd sobrecarga signifivativa de atrio esquerdo e ventriculo esquerdo
(MCPHEE, 2009, LOPEZ et. al., 2007).

O aumento do fluxo a artéria pulmonar, através do canal arterial, se transmite
inicialmente ao coracao esquerdo, este, em neonatos, tem com pouca capacidade
de se adaptar ao aumento do fluxo, gerando disfungcdo, aumentando as camaras
esquerdas (BRAUNWALD, 2010).

A radiografia também costuma evidenciar dilatacdo proximal da artéria
pulmonar e aorta ascendente proeminente. A PCA pode, em alguns casos, ser vista
como uma opacidade na confluéncia da aorta descendente e do arco adrtico
(MCPHEE, 2009; BRAUNWALD, 2010).

No ecocardiograma identifica-se o canal arterial, quantifica-se e avalia-se a
direcdo do fluxo dentro dele. Se a relacao de tamanho do atrio esquerdo/raiz da
aorta for maior 1,5 o shunt deve ser considerado importante. O Cateterismo
cardiaco permite a visualizacdo direta do canal, além de avaliar as pressdes e
resisténcia pulmonares e sistémicas, porém tem pouco uso (MCPHEE, 2009;
BRAUNWALD, 2010).

Quanto a evolugao clinica, o canal arterial raramente fecha apés a infancia.
Quando o canal € pequeno, ndo existe repercussdao hemodindmica importante. O
canal de tamanho moderado pode ser assintomatico na infancia e apresentar
sintomas somente na adolescéncia ou idade adulta. Os sintomas costumam ser
inespecificos, além disso, com o tempo o canal pode tornar-se calcificado e com
aneurismas, aumentando o risco de rotura. Em casos com canal arterial de fluxo
importante ha risco de insuficiéncia cardiaca esquerda. Um ter¢o dos pacientes com
PCA nao operados evolui com insuficiéncia cardiaca, hipertensdo pulmonar e
endarterite antes dos 40 anos, e dois tercos morrem antes dos 60 anos (LOPEZ, et.
al., 2007).

O tratamento cirdrgico € bastante simples, ja que ndo é necessaria circulacao
extracorpérea (desvio cardio-pulmonar para uma maquina, durante a realizagdo de
cirurgia com o coragao em repouso), exceto nos casos em que ja ha calcificagéao e
aneurisma do canal. Como a cirurgia é de baixa complexidade, sempre ha indicacao
de cirurgia para corregcdo de PCA, mesmo nos casos de PCAs pequenos. Nas
criangas pequenas o uso de indometacina costuma ter bons resultados para o
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fechamento do canal arterial. Independentemente do tamanho, todas as PCAs sao
de alto risco para endocardite infecciosa e devem receber a profilaxia quando
indicada (BRAUNWLAD, 2010; COELHO et. al., 2009; GOLDMAN et. al., 2009;
LOPEZ et. al., 2007).

2.5 Defeito do septo atrioventricular

O DSAV, llustrado no ANEXO 4, é caracterizado pela auséncia ou
malformacgédo do septo atrioventricular que é a estrutura que divide o atrio direito do
ventriculo Esquerdo.

Sua prevaléncia € aproximadamente de 5% das cardiopatias congénitas e a
maior associacao é com a sindrome de Down. O defeito é classificado em forma
total ou completa e forma parcial, podendo apresentar associagcbes com uma ou
mais malformagdes cardiacas (GOLDMAN et. al., 2009; LOPEZ et. al., 2007).

Os sinais e sintomas das criancas dependem dessas lesbes associadas,
como, por exemplo, a obstru¢do na via de saida do ventriculo direito (estenose da
valva pulmonar ocorrendo diminuicdo do fluxo sanguineo para os pulmdes) ou sem
qualquer obstrucdo ao fluxo, ocorrendo nesse caso um aumento do fluxo para os
pulmdes. O diagndstico € dado pelo ecocardiograma em conjunto com radiografia de
térax e o eletrocardiograma (BRAUNWALD, 2010; LOPEZ et. al., 2007).

O tratamento se da por cirurgia cardiaca, na grande maioria das vezes ainda
no primeiro ano de vida. O uso de medicamentos é frequentemente necessario, mas
depende de cada caso (COELHO et. al., 2009; GOLDMAN et. al., 2009)

2.6 Hiperfluxo pulmonar

O hiperfluxo pulmonar, em paciente com cardiopatia congénita, € o fluxo
anormal de sangue nos pulmdes causado por uma malformacao cardiaca que pode
causar alteragcbes na mecanica pulmonar; por exemplo, pode ser aumentado o
trabalho respiratério e o consumo de oxigénio, fatores que agravam a insuficiéncia
cardiaca (LOPEZ et. al., 2007; CHILD, 2012).

O aumento da resisténcia vascular pulmonar atua como fator de protecédo
contra o aumento do volume de sangue para os pulmdes que pode ocorrer nestes
casos. Problemas respiratérios podem ocorrer atrelados ao fluxo sanguineo
pulmonar, a medida que ocorre grande shunt das cavidades esquerdas para as
direitas. E possivel, no entanto, que este fluxo sanguineo de maior volume para os

pulmdes ocorra sem nenhum sintoma, ou ainda que ocorra através de outros
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sintomas como os congestivos pulmonares e infec¢des do trato respiratério (LOPEZ
et. al., 2007; CHILD, 2012).

Conforme ocorre o desvio de uma fragcdo do volume sanguineo das cavidades
esquerdas, de maior pressao, para as cavidades direitas, da-se inicio a um
mecanismo de acomodacao volumétrica, 0 que geralmente se caracteriza por um
progressivo aumento das cavidades diretas. Na ocorréncia de defeitos cardiacos
congénitos com hiperfluxo pulmonar, o aumento do fluxo e a consequente
maturacdo pulmonar levam a cobertura muscular das artérias pré-acinares,
ocasionando um aumento de seu tamanho. Estes dois fatores podem colaborar na
reducdo do didmetro do Ilumen. Podem ocorrer difusamente no pulmdo uma
extensdo anormal da porgdo muscular, € um aumento da espessura e diminuigdo na
concentracdo do numero de artérias (BRAUNWLAD, 2010; LOPEZ et. al., 2007).

Como consequéncia, sdo esperadas alteracées na complacéncia pulmonar. E
imprescindivel que se utilize o ecocardiograma como instrumento de diagnéstico
para avaliacdo cardiolégica no paciente com doenga cardiaca estabelecida ou
suspeita (CAMPOS et. al., 2004).

3. OBJETIVOS

3.1 Geral

Conhecer o perfil dos pacientes menores de 18 anos portadores de
cardiopatias congénitas com hiperfluxo pulmonar, atendidos no Hospital Universitario
da Universidade Federal do Maranhao (HUUFMA).

3.2 Especificos:

1. Analisar o perfil clinico e epidemiolégico dos pacientes, com a finalidade de
entender a evolugcdo, o diagnéstico e o tratamento das cardiopatias
congénitas com hiperfluxo pulmonar no Estado do Maranh&o;

2. Avaliar a efetividade das intervengdes cirlrgicas vigentes no tratamento de
cardiopatias congénitas com hiperfluxo pulmonar;

3. ldentificar a prevaléncia de sindrome de Down nos pacientes com cardiopatia
congénita.

4. |dentificar oportunidades de melhoria de qualidade assistencial.
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4. MATERIAIS E METODOS

Estudo observacional, transversal e prospectivo, que integra o estudo
multicéntrico nacional denominado ESCAPE - Estudo das cardiopatias congénitas
com hiperfluxo pulmonar, cujo centro coordenador € o Hospital do Coracdo da
Associacao do Sanatério Sirio de Sao Paulo. Realizado no HUUFMA com pacientes
menores de 18 anos que foram submetidos a tratamento cirdrgico ou percutaneo de
cardiopatias congénitas acianogénicas com hiperfluxo pulmonar, no periodo de
01/01/2014 até 01/04/2015.

Foram incluidos todos aqueles pacientes/responsaveis que concordaram em
participar do estudo e assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido -
TCLE (Apéndice A).

O estudo contemplou uma visita base line que ocorreu no momento da
internacdo para o tratamento, com seguimento até a alta hospitalar ou até 7 dias, o
que ocorresse primeiro. Foi preenchida uma ficha de coleta (Apéndice B) que
constava de dados referentes a admissao, histéria familiar, histéria clinica, dados da
intervencdo, dados de UTIl e os dados de evolugdo apds 7 dias ou até a alta
hospitalar.

4.1 Critérios de inclusédo

Foram incluidos pacientes com idade entre 1 més a 18 anos e pelo menos
um dos diagndsticos abaixo:

o Comunicacao interatrial (CIA) do tipo: ostium primum, ostium

secundum e seio venoso;

o Comunicacéo interventricular (CIV) de todos os tipos;
o Persisténcia do canal arterial (PCA);
o Defeito do septo atrioventricular (DSAV): total ou parcial.

4.2 Critérios de exclusao

Foram excluidos pacientes elegiveis que apresentassem qualquer das

condicoes abaixo:

e Recusa em fornecer o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE);

e Condicao psiquiatrica ou neuro-cognitiva que impeca a obtencao de dados
clinicos fidedignos (definida pelo julgamento clinico dos investigadores);
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e Expectativa de vida menor do que 3 meses (exemplo: neoplasia maligna
metastatica ou outras definidas conforme julgamento clinico dos
investigadores).

4.3 Métodos de andlise de dados

Os dados foram tabelados utilizando-se o software Stata. As variaveis

quantitativas descritas como: média aritmética e desvio-padrdo e as qualitativas por
frequéncia e porcentagem.

4.4 Aspectos Eticos

O estudo foi submetido a aprovagdo do Comité de Etica em Pesquisa do

Hospital Universitario da Universidade Federal do Maranhao sendo amparado com
parecer consubstanciado de n® 433.913-0 (ANEXO 5) e do Hospital do Coracao da
Associacao do Sanatoério Sirio de Sao Paulo (ANEXO 6).

5. RESULTADOS

Foram incluidos 27 pacientes, sendo (59,2%) do sexo masculino e (40,7%) do
sexo feminino. Com idades variando de 0,5 ano a 17 anos. Ao se distribuir
baseando-se em faixas etarias encontrou-se: até 0,5 ano (3,7%); 0,5 ano a 2 anos
(25,9%); 2 anos a 6 anos (29,6%); e de 6 anos a 17 anos (40,7%). Com relacéo ao
Peso de Nascimento: baixo peso (2.500g — 1.5009) (11,1%); muito baixo peso
(1.500g — 1.0009) (7,4%); extremo baixo peso (<1.000g) (0,0%); e macrossomia
(>4.0009) (7,4%)"". A saturacdo de oxigénio apresentou uma variabilidade na faixa
da normalidade, para o grupo etario em estudo, de 96% a 98%. Observado baixa
saturacao de oxigénio (Sat O2: <96%) em 7,4% (2 pacientes) (Tabela 1).

Tabela 1. Caracterizacdo da amostra (n=27), em S&o Luis, Maranh&o, Brasil,

2016
Variaveis Minimo Maximo Média Desvio-padrao
Idade (anos) 0,5 17 5,6 4,70
Peso (gramas) 1.140 4.400 2828,8 717,4
Sat 02 (%) 92 100 97,5 1,6

Sat O2 = Saturagéo de oxigénio
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Quanto a suspeita diagnéstica da CC, foi constatado que todas as maes dos
pacientes realizaram consultas de pré-natal, mas em apenas um caso (3,7%) o
ecocardiograma fetal foi solicitado. A suspeita de CC ao nascimento ocorreu em
14,8%; e suspeita de CC em consultas de rotina foi constatado em 25,9%. Quanto
aos demais pacientes (55,5%) ndo houve suspeita de CC até que um quadro clinico
mais grave da cardiopatia ter-se instalado (Grafico 1).

Gréfico 1. Relagao de pacientes com a suspeita de cardiopatia congénita e o
aparato diagnéstico utilizado que gerou a suspeita, na amostra (n=27), em Sao Luis,
Maranhao, Brasil, 2016

Ecocardiograma Fetal = Ao Nascimento Consulta de Rotina = Tardio

Sem suspeita de CC

Com suspeita de CC

A busca de manifestagdes clinicas resultou em: prematuridade (<29 semanas)
em 3,7%; suspeita de doengas genéticas (sindrome de Down) em 18,5%; cianose
em 14,8%; relato de cansago nas mamadas em 77,7%. A frequéncia cardiaca se
manteve dentro da normalidade em todos os pacientes (90bpm a 140bpm),
respeitando-se o valor para cada faixa etaria (Grafico 2).
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Grafico 2. Distribuicao das apresentagdes clinicas dos pacientes, na amostra
(n=27), em Sao Luis, Maranhao, Brasil, 2016

Prematuridade = Sindrome de Down = Cianose = Cansago nas mamadas

1

Prematuridade Sindrome de Down Cianose Cansago nas
mamadas

Foi observado eletrocardiograma com padrao de sobrecarga ventricular em
7,4% dos casos. Radiografia de térax com aumento de area cardiaca e congestao
pulmonar foi encontrada em 81,4%. No ecocardiograma verificou-se aumento de

camaras cardiacas em 66,6% e hipertensao pulmonar em 29,6% (Grafico 3, 4, 5)

Grafico 3. Relacao dos pacientes com o resultado do eletrocardiograma, na
amostra (n=27), em S&o Luis, Maranh&o, Brasil, 2016

Sobrecarga
ventricular

= Eletrocardiograma
normal

20
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Grafico 4. Distribuicdo quanto ao padrao radiografico, na amostra (n=22), em
Sao Luis, Maranh&o, Brasil, 2016
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Gréfico 5. Distribuicdo quanto ao padrao ecocardiografico, na amostra
(n=18), em S&o Luis, Maranh&o, Brasil, 2016
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Em relacdo a CC, que gerou as repercussbes clinicas que levaram ao
tratamento intervencionista, foram: PCA (55,5%) ; CIV (14,8%); CIA (11,1%); DSAV
(11,1%); CIA/CIV (8,7%) e CIV/PCA (38,7%). A correcao das CC foi realizada por
meio de procedimento cirdrgico (55,5%); e percutaneo (44,4%) (Tabela 2).

Tabela 2. Distribuicdo dos pacientes em relacdo a cardiopatia que gerou a
necessidade de intervencdo terapéutica corretiva e o tipo do procedimento, na
amostra (n=27), em S&o Luis, Maranh&o, Brasil, 2016

CcC Cirargico Percutaneo Total
CIA 3 0 3
Clv 4 0 4
CIA/CIV 1 0 1
PCA 3 12 15
CIV/IPCA 1 0 1
DSAV 3 0 3
Total 15 12 27

CC: Cardiopatia congénita

Dentre as intercorréncias nos procedimentos cirurgicos destacam-se: arritmia
2 casos; e hipertensado pulmonar um caso. O tempo médio de internacédo hospitalar
(UTI e enfermaria) foi de 9,1 dias para os procedimentos cirdrgicos e um dia para os
percutaneos (Tabela 3). Ocorrendo maior necessidade de dias em UTI| quando
ocorreu alguma complicacdo como: pneumonia em 11,1% (3 pacientes). Houve um
obito, ocorrido devido a sepse de foco pulmonar no pds-operatério de DSAV, com o
paciente internado em UTI (14° dia).

Tabela 3. Tempo de internagcdo hospitalar apds procedimento cirurgico e
percutaneo, na amostra (n=27), em Sao Luis, Maranh&o, Brasil, 2016

Tl (dias) Minimo Maximo Média Desvio-padrao
Cirargico 2 32 9,1 7,7
Percutaneo 1 1 1 0

TI: Tempo de internacdo hospitalar
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6. DISCUSSAO

A amostra do presente estudo com 27 pacientes, coletados em um periodo de
1 ano e 4 meses, confirma a defasagem de procedimentos terapéuticos para o
tratamento de CC no Brasil. A literatura relata uma defasagem de 77,4% na regiao
Nordeste e 93,5% na regido Norte (PINTO, 2004).

Os dados encontrados demostram uma maior prevaléncia de CC com
hiperfluxo pulmonar no sexo masculino (59,2%), préximo ao valor encontrado na
literatura (54,2%) (ROSA et. al., 2012).

A idade dos pacientes, no ato da realizagdo do procedimento, variou de 0,5
ano (6 meses) a 17 anos (204 meses) com uma média de 5,6 anos (74,4 meses).
Divergindo um pouco da literatura, pois em um estudo semelhante a variagao de
idade foi de um més a 130 meses com uma média de 27 meses (BELO, 2016).
Mostrando que ha um atraso no diagndstico/tratamento dos pacientes do presente
estudo.

O peso de nascimento considerado abaixo do aceitavel pela Sociedade
Brasileira de Pediatria é <2.500g. No presente estudo foi observado baixo peso em
18,5%, dados semelhantes a outros estudos (AMORIM et. al., 2008), inferindo-se
uma relagao entre o baixo peso e a presencga de CC.

Ja é um fato bem estabelecido a importancia do pré-natal para o diagnéstico e
previsdo de complicagdes durante e apds o nascimento. No presente estudo foi
observado que todas as gestantes realizaram o pré-natal. A solicitacdo de
ecocardiograma fetal foi feita em 3,7%, ou seja, em apenas um paciente,
demostrando que esta modalidade diagnéstica ainda é de dificil acesso.

A suspeita de CC ao nascimento foi observada em 14,8%, que se deu pelos
achados de: sindrome de Down, prematuridade, cianose e cansago nas mamadas. A
literatura relata bem a importancia desses achados para a suspeita de CC (AMARAL
et. al., 2002). Houve também suspeita em consultas pediatricas de rotina (25,9%),
também relacionada aos sinais e sintomas citados acima, podendo estes sinais e
sintomas ter um aparecimento mais tardio devido ao grau de hiperfluxo pulmonar. O
restante dos pacientes ndo houve suspeita diagnostica até que os sinais e sintomas
se apresentassem muito evidentes e com um grau de disfungdo cardiopulmonar
bastante relevante, evidenciado em (55,5%). Mostrando que o diagndstico foi
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bastante tardio, podendo ser motivado pela fata de acessibilidade a assisténcia
médica, ou mesmo por falta de uma assisténcia especializada para tal.

Alteracdo no eletrocardiograma, na forma de sobrecarga ventricular, foi
encontrada em 74% dos pacientes. Sabe-se que o eletrocardiograma é um exame
que indica gravidade da CC, pois o padrdo da conducdo do estimulo elétrico
somente ir4 variar quando a disfuncdo hemodinamica for o suficiente para causar
um grande aumento de camaras cardiacas (NICOLAU et. al., 2003). Porém por
vezes o0 eletrocardiograma pode ndo se alterar, quando o defeito anatémico é
pequeno e por isso ainda nao causou disfuncdo hemodinamica. Portanto o
eletrocardiograma deve ser um exame complementar utilizado como guia funcional
para a avaliagdo da gravidade e n&o para diagnéstico definitivo de uma CC.

O mesmo relatado sobre o eletrocardiograma se atribui a radiografia de torax,
sendo também um exame funcional inicial, que neste caso evidencia a gravidade da
CC com parametros como: cardiomegalia, aumento da trama vascular e congestao
pulmonar. Sendo ambos, eletrocardiograma e radiografia de térax, aliados ao exame
clinico, de suma importancia na triagem inicial de uma suspeita de CC (ATIK, 2004).

O ecocardiograma foi alterado em 66% dos pacientes, com achados de:
aumento de camara cardiaca e/ou hipertensao pulmonar. A literatura relata a grande
importancia do ecocardiograma que € método diagnostico definitivo para o
reconhecimento e acompanhamento das CC, o que diminui a necessidade de
exames invasivos, facilitando a conduta clinica ou cirurgica (CAMPOS et. al. 2004).

A distribuicdo da CIA observada no estudo foi de 11,1%, 0 que esta de acordo
com a literatura que relata de 5% a 10% de CIA entre as CC (BELO, 2016). Foi
observado CIV em 14,8%, confirmando a incidéncia encontrada em diversos estudos
com uma média de 15% a 20% (BELO, 2016; AMORIM et. al., 2008; GUITI, 2000;
MIYAGUE et. al., 2003). O que surpreendeu foram os achados de PCA (55,5%), que
sao 5 vezes maiores que os relatados na literatura (5% a 10%) (BELO, 2016),
podendo estar relacionados a uma maior concentracao intencional, deste tipo de
procedimento no periodo da coleta de dados, uma vez que o tratamento percutédneo
estava disponivel no periodo do estudo na instituicdo. Foi observado em 11,1%
DSAV, que sao valores 3 vezes maiores que 0s encontrados na literatura (1%)
(BELO, 2016), a discrepancia pode ter ocorrido devido a pequena amostra do
presente estudo. Os procedimentos cirirgicos somaram 55% e 0s percutdneos
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44%, valores estes relacionados diretamente a indicacao de cada método para cada
CC.

O tempo de internacdo hospitalar médio observado foi de 9,1 dias com um
maximo de 29 dias, dados em acordo com a literatura que correlaciona uma maior
internacao hospitalar com a gravidade da CC e com intercorréncias como a
pneumonia (BELO, 2016).

A incidéncia de sindrome de Down observada foi de 18,5%, dado que se
assemelha com a literatura que relata valores da ordem de 14% de sindrome de
Down em criancas com CC (GUITI, 2000).

Este estudo ficou limitado pelo tamanho reduzido da amostra, cujo segmento

se deu apenas na fase hospitalar.

7. CONCLUSOES

As CC sao de grande importancia para a Saude Publica do Brasil, pois os
pacientes se concentram no SUS e por esse motivo o pré-natal é de enorme
relevancia para o diagndstico precoce, visto que o tempo ideal de diagnostico € de
até 6 meses, sendo que 0 observado no estudo ultrapassou em muito essa faixa de
idade.

A observacado de sinais clinicos ao nascimento principalmente o cansaco,
como também o exame fisico adequado em consultas de rotina posteriores ao
nascimento, sdo de grande importancia na suspeita de CC em recém-nascidos.
Exames como eletrocardiograma e radiografia de térax se mostram capazes de
auxiliar na suspeita diagnostica, além de serem de facil acesso. O ecocardiograma
se mostra definitivamente eficaz no diagnéstico e avaliacdo da repercussao
hemodinamica das CC.

A CC se mostra presente em pacientes com sindrome de Down, como foi
evidenciado no presente estudo e na literatura relatada, deste modo, a suspeita de
CC deve ser sempre aventada em recém-nascidos com sindrome de Down.

Ja se sabe que o tratamento percutaneo, observadas suas indicacdes, possui
muitos beneficios, pois reduz a internacdo hospitalar, evitando-se o trauma de uma

cirurgia cardiaca e diminuindo o risco de complicagcdes fatais, como a pneumonia.
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Com esse estudo observa-se a necessidade de uma maior preocupagcao com
o rastreio precoce de CC desde o pré-natal. A capacitacdo dos médicos é de suma
importancia para o devido diagnéstico e inicio rapido da terapéutica, evitando-se o
avancgo da gravidade das CC.

Portanto, apesar da baixa morbimortalidade, os resultados do presente estudo
denotam diagnéstico e tratamento tardios (> 6meses), podendo comprometer o
prognostico a longo prazo. Portanto o seguimento clinico e ecocardiografico destes
pacientes é indispensavel para a manutencao de uma boa qualidade de vida.
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APENDICES:
APENDICE A

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé estd sendo convidado (a) a participar de um estudo chamado
“ESCAPE - Estudo multicéntrico das cardiopatias congénitas com
hiperfluxo pulmonar”, do Hospital Universitario da Universidade Federal do
Maranhao, pois seu filho/a apresenta uma malformacdo no coracdo que
necessita ser controlada e acompanhada para o desenvolvimento de algumas
afeccdes no futuro. Este estudo sera realizado em varios hospitais do Brasil, e
987 pacientes como seu/sua filho/a irdo participar.

Por que este estudo esta sendo feito?

O ESCAPE do Hospital Universitario da Universidade Federal do Maranh&o
representa uma pesquisa de avaliacdo de pacientes com uma malformagdo no
coracao. As malformacdes estao presentes em 7 a 10 nascidos por 1.000 nascidos
no Brasil e esforgos devem ser feitos para melhorar seus cuidados e tratamento. A
perspectiva € que 23 hospitais em todo o territério nacional sejam incluidos no

estudo.

Qual o procedimento da pesquisa?

Seu/sua filho/a ou seu familiar ndo sera submetido a nenhum exame ou
medicamentos adicionais que ndo sejam 0s que o seu medico assistente indicou ou
pretende indicar para o tratamento. O objetivo deste termo é solicitar sua permissao
para utilizarmos as informacoes a respeito deste atendimento, as condicdes clinicas
e dados, como por exemplo, idade, doencas prévias, resultados de exames como
ecocardiograma, e o tratamento que serd utilizado no paciente. Vocé tera o direito
de ser mantido/a atualizado/a sobre os resultados parciais ou finais desta pesquisa.

Riscos?
Podera haver o risco de desconforto emocional e psicolégico para vocé e seu
filho uma vez que necessitamos da sua autorizacdo para contata-lo por telefone em

30 dias, 6 meses, e 12 meses, para saber detalhes de sua saude. Havendo a
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constatacdo, durante o contato telefénico, de alguma alteragcdo na condicdo de
saude do seu filho, vocé sera orientado a trazé-lo ao Hospital Universitario para

avaliacdo e tratamento adequados.

Quais os possiveis beneficios?

Nao ha beneficio direto ou alguma compensacéao financeira pela participacéao
do seu filho/a. No entanto, estas informacdes serdo utilizadas para conhecer melhor
como ocorre e como € o atendimento dos pacientes com malformagao cardiaca no
Brasil. Através deste estudo poderemos identificar como estd sendo realizado o
tratamento. Isto ajudara a desenvolver maneiras de prevenir esta doenca e
melhorar, no futuro, o tratamento que é realizado, auxiliando na melhoria da saude

da populagéo brasileira.

Existe algum custo ou reembolso?

N&o ha despesas pessoais para o Sr. em qualquer fase deste estudo.
Também ndo ha compensagado financeira relacionada a sua participacdo. Este
estudo foi revisado e aprovado por um Comité de Etica em Pesquisa e esta de
acordo com os cédigos de ética e normas regulatérias brasileiras.

As minhas informac¢oes serao confidenciais?

Todas as informagdes obtidas serdo mantidas confidencialmente. Os dados
serdo armazenados e analisados em conjunto com outros pacientes, ndo sendo
divulgada a identificacado de nenhum paciente; seu filho nao aparecera em nenhuma

publicacdo, preservando sua privacidade.

Eu posso desistir de participar do estudo?

E garantida sua liberdade de retirada deste consentimento a qualquer
momento e deixar de participar do estudo, sem qualquer prejuizo a continuidade do
tratamento nesta Instituigdo.

Ap6és ter sido suficientemente esclarecido (a) a respeito das informacdes que
leu ou que foram lidas para vocé, descrevendo o estudo: “Estudo multicéntrico das
cardiopatias congénitas com hiperfluxo pulmonar”.

E tendo discutido com a equipe do Dr. Vinicius José da Silva Nina sobre a sua
decisdo em permitir que um familiar participe deste estudo. E tendo ficado claro para
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vocé quais sao os propédsitos do estudo, os procedimentos a serem realizados, as
garantias de confidencialidade e de esclarecimentos permanentes.

E tendo ficado claro também que sua participacéo é isenta de despesas. E,
que ao concordar voluntariamente em participar deste estudo podera retirar o seu
consentimento a qualquer momento, antes ou durante 0 mesmo, sem penalidades
ou prejuizo ou perda de qualquer beneficio que vocé possa ter adquirido, ou no seu
atendimento neste Servico.

Assim concordando em participar deste estudo, as duas vias de igual teor
deste termo deverao ter suas paginas rubricadas e a ultima assinada por vocé como
representante legal do paciente e pelo pesquisador principal ou por um membro da

equipe da pesquisa por ele designado. Uma via sera entregue a voceé.

Assinatura do representante legal do paciente
Data: / /

Assinatura do Responsavel pelo Consentimento
Data: / /

Para casos de pacientes analfabetos, semi-analfabetos ou portadores de
deficiéncia auditiva ou visual.

Assinatura da Testemunha
Data: / /
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Contatos:

Em qualquer etapa deste estudo, vocé terd acesso aos profissionais
responsaveis pela pesquisa para esclarecimento de eventuais duvidas. O
pesquisador principal € o Dr. Vinicius José da Silva Nina e o coordenador
responsavel € o Dr. Daniel Lago Borges, que podem ser encontrados no Hospital
Universitario “Presidente Dutra”. Endereco: Rua Barao de Itapary, n° 227 (3°andar),
Centro - Sdo Luis-MA. CEP: 65020-070 ou Telefone: (98) 2109-1231.

Se vocé tiver alguma consideracao ou duvida sobre a ética da pesquisa, entre
em contato com o Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do Hospital Universitario
da Universidade Federal do Maranhao. Endereco: Rua Bardo de Itapary, n® 227
(4°andar), Centro - S&o Luis-MA. CEP: 65020-070 ou Telefone: (98) 2109-1250.
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ADMISSAO DO PACIENTE
Estudo ESCAPE
Centro de Estudo: HOSP UNIV DA UNIV FED DO MARANHAO
Médico:

ID do Paciente: Data de arrolamento: / /
Nome:
Sexo: Iniciais:

Data de Nascimento: / /
RG:
CPF:

Email:

Enderecos

CEP:

Estado:

Cidade:

Bairro:

Logradouro:

Numero: Complemento:
Tel. Residencial:

Tel. Celular:

Tel. Comercial:

CONTATO

Pessoa de contato #1

(Familiar ou amigo préximo e que nao more com o paciente)
Relagcdo com o paciente:

Nome completo:

Endereco (Rua, nimero, complemento):

CEP:

Cidade: Estado:

Fone 1: Fone 2: Fone celular:
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Pessoa de contato #2

(Familiar ou amigo préximo e que nao more com o paciente)
Relagdo com paciente:

Nome completo:

Endereco:

CEP:

Cidade: Estado:

Fone 1: Fone 2: Fone celular:

Formulario HISTORIA FAMILIAR

HISTORIA FAMILIAR

HISTORIA MATERNA

A) Histéria materna disponivel? Sim( ) Nao( )
al)Tabagismo na gestacao? Sim( ) Nao( )

a2) Uso de drogas durante a gestacdao? Sim( ) Nao( )

)

)
a3) Bebida alcodlica na gestacao? Sim( ) Nao( )
a4) Historia de cardiopatia congénita na familia? Sim( ) Nao( )
)

a5) Exposicao a radiacao da mae na gestacao? Sim( ) Nao( )
ANTECEDENTE GESTACIONAL
a) Primeira gestacao? Sim( ) Nao( )

b) Concebido por inseminacao artificial? Sim () Nao( )

d
e) Acompanhamento gestacional de alto risco? Sim( ) Na&o( )

)

c) Realizou as consultas do prénatal? Sim( ) Nao( )
) Doencgas ou infecgdes no periodo gestacional? Sim( ) N&o( )
)

f) Suspeita de cardiopatia congénita? Sim( ) Nao( )

f1) Especifique a origem do diagndstico:

Eco fetal( ) Ao nascimento( ) Consulta de rotina( )

Formulario HIST CLIN CRIANGCA

HIST CLIN CRIANGA

HISTORIA DO PARTO

a) Historia do parto disponivel? Sim( ) N&o( )
al) Peso ao nascer:
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a2) Altura ao nascimento:

a3) Prematuro? Sim( ) Nao( )

a4) Suspeita de doencga genética? Sim( ) Nao( )
SINAIS E SINTOMAS:

a) Cianose? Sim( ) Nao( )

b

C

) Cansaco as mamadas e/ou esforcos? Sim( ) Nao( )

) Sudorese as mamadas e/ou esforgos? Sim( ) Na&o( )

d) Interrupcao as mamadas e/ou esforgos? Sim( ) Nao( )
EXAME FiSICO:

a) Frequéncia Cardiaca:

b) Saturacéo de Oxigénio:

c) Peso:

d) Altura:

EXAME DIAGNOSTICO:

a) Eletrocardiograma disponivel? Sim( ) Na&o( )

al) Especifique o tragcado:

Dentro da normalidade( ) Sobrecarga biventricular( )
Sobrecarga ventricular E( ) Sobrecarga ventricluar D ( )

b) Raio X disponivel? Sim( ) Nao( )

b1) Especifique area cardiaca:

Normal ( ) Aumentada( )

b2) Apresenta sinais de congestao pulmonar? Sim( ) Nao( )
b3) Especifique a trama vascular pulmonar:

Normal( ) Aumentada Diminuida( )

c) Ecocardiograma disponivel? Sim( ) Nao( )

c1) Presenca de HP: Sim( ) Nao( )

c2) Aumento AD: Sim( ) Nao( )

c3) Aumento AE: Sim( ) Nao( )

c4) Aumento VD: Sim( ) Na&o( )

c5) Aumento VE Sim( ) Nao( )

DIAGNOSTICO FINAL

a) Qual a cardiopatia de maior repercussao clinica que indicou correcao:
b) Necessitara de outras corre¢cdes associadas? Sim( ) Nao( )
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Formulario INTERVENGCAO
INTERVENCAO

INTERVENCAO INVASIVA

a) Data da intervencgéao: / /

b) Idade:

c) Tipo de intervencao realizada:

c4) Intervencgao cirdrgica? Sim( ) Nao( )
c4.1) Qual técnica realizada?
INTERCORRENCIAS DO PROCEDIMENTO
a) Arritmia? Sim( ) N&ao( )

b) Sangramento? Sim( ) Nao( )

c) Hipertensao pulmonar? Sim( ) N&o( )
d) Baixo débito cardiaco? Sim( ) Nao( )

Formulario dados UTI

Dados UTI

POS -NTERVENGAO

a) Realizou Pés-intervencao na UTI? Sim( ) Nao( )
b) Houve complicagdes na UTI? Sim( ) Nao( )
a10) Data da alta UTI: / /

Medicacéao prescrita:

Formulario 7D OU ALTA HOSP

7D OU ALTA HOSP

STATUS DO PACIENTE

a) Data do contato / /

b) Alta hospitalar? Sim( ) Nao( )

b1) Data da alta hospitalar / /

c) Permanece internado? Sim( ) Nao( )
d) Evoluiu a 6bito? Sim( ) Nao( )

Medicagéao prescrita:




ANEXOS:
ANEXO 1

Fonte:http://brunorocha.com.br/portal/cia-comunicacao-interatrial

ANEXO 2

Fonte:http://brunorocha.com.br/portal/cia-comunicacao-interatrial

ANEXO 3

Fonte:http://brunorocha.com.br/portal/cia-comunicacao-interatrial

ANEXO 4
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Fonte:http://brunorocha.com.br/portal/cia-comunicacao-interatrial
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ANEXO 5
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WX T MARANHAOHUIUFMA

PARECER CONSUBSTANCIADD DO CEP
DADCHE DO FROJETD DE FESRUNEA

Thulo da Pecquica: EZCAPE Estudo das Candopatizs oom Hiperiurs Fulmonar
Pecgulcadior: Vinkclus José da Shva Mna

Arsa Temdtoa:

Varclo: £

GAAF: 01392612 2 0003 SO

I'IFH'I:I.IF;I-III:I Proponsnbs: Hospital UnlversEdrio da Unhversidade Federal do MaranhSaHU UL
Pabtrosdnador Prinolpal: Hospial do Dmal;i:-.'.*sm-:h-;!ndu Sareabdrio Bino

DADCE DO FARECER

HOmaro &0 Pansesr 4339130
Daia da Aslaborta: 01/11/2013

Aprecantagdo do Projato:
As cardiopatias congénkas (CC) estlo presenies entre 7 2 10 oiangas por 1000 nascidos. Assim, estima-se

o sparecimenio de 28846 nowvos CxS05 o candopaliss congénkas no Brasl] 8 oxds 3. Jendo gue apenas
2% cite CASDS A Cura & sspomtdnes. O Brasl necessia, em médls, de 230000 crurgles cardiovasculanes e
Criangas poradonss de cardiopatias congEnkas por anc. Nests ssimativa estio incluldos @nt o5 novos

FasCimentos Quanio o5 casos de reinlervenglo. Em J00Z, foram operados 5092 pacientes, o que mosta
ua defasapem de £5%, sendo gue os maiones indices =xtio ras regifies Norie = Nomdests (53,5% & 77,4%

e defasagem, nspectivameniz], & oo menones indces, nas regifiss Sul & Cenfro-Desie (45 4% = 57 4%,

respecivamente) O objetivo prircpal & slaborar um regisiro capaz = definir o perfil das ciangas
portadioras de cardiopatias cong®nitas com hiperfieon pulmanar &em dversos Rospitals da rede poblica =
privada no Brasll & dooumeniar 3 pratica das I'l:erl.l:ﬁ;ﬁl:-s drirgicas vigente nG traBamenio de cardiopaias
com Fiperfeon puimonsr 3 1 de dentficar aporunldsdes de mefona de qualdade yssistenclial Estsdo
cbseracional tansversal, visando documentar 3 prafica clinica do mansjo d= pacdentzs com cardopabias
congénkss com hiperfiuse: puimonar &m Serdpos die diferenies regifies do Pals. O estudo confempland uma
wisia baseine & seguimenio abt 3 aita o ai® 7 dias (o gue ocomer primeiro). Além dizse, serdo realizadas
contabe befdnics e 30 dias, & messas & am 12 meses

Ergderepa:  hm Barle S8 bepary =" 207

Balrma: CEMTHD CEP: B DT
UF- WA Municipic: 550 LIS
Tabwloenac  [ERYCH G150 Fax: [DECI0S-1ED Bl cop e b
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e HOSPITAL UNIVERSITARIO DA
$ "M UNIVERSIDADE FEDERAL DO mﬂm

Conbrumai: do Fevacer 4100 0

para seguimenio clinion & demals evenios (sbio, Fospiaizacio, reintenencio drirgica). Berdo Induidos o

eshido participantes com Idade entre 1 més a 18 anos £ palo menos um dos falores:ClA (comunicapds
Interirial] do Spo: csbum primwm, osium secundum e sefo venoso TS ||:nm|.l1b:a|;5u brrbe rerenbr C ke

bodces o Hpors PCA [persisténca do canal aberiaiDEAY (defelio do sepho alricveniriculsr’: iotal ou parcial
Cuanio A anakse dos dados, &5 varidvels quantitatras, como =mpo de intemagio, tempo de hospitalzagho,

serdo desoritas por médla e desvio padrio e as qualiathas como ocoméncla de complicanBes, por ndmeno

de pacienies & parmantusls. As probablidsdes de sobrevids serlo sctmadas peio mtiodo de Bapian-Aaier

E=m como 0 lempo médio. Projen MuBkdniico, gue fem coma patrocdrsdor principal o Hospital do
Coraghe Assodacio do Sanabdro Siro.

Thjativo da Pecquilca:

CHnjeivo Frimario:

Elaborar wmi reglsin capaz de definir o perfll das orangas porfadoras de cardlopatizs congénias oo
Fiperfues pulmanar em dversos hospiials da rede pdbdca & privada no Brasl.Dooamentar a pratics das
Intervenclies cromgicas vigenie no rammento de cardiopatias com Riperfueo pulmaonar a fim de identificar
oporiunidades de meihona de qualdade xssiskencil.

Cibjethvo Secundério; ldendficyr o panorama dos grapos savoividos no miaments ldeniNicar a prevalénca

Fis pacientes com Sindrorme de Doan ldenSNcar as cardicpafias conpinitas de pouca reperoussSo cinlca,

Avallzgdo doc Alcode & Esnaficion:

Poderlo advir da pesquiss risces & dimensio psiguica dos participanies convidsdos efow dos seus
FespOnsdvels M decoménoa oo esiresse emocional resuitanie das ligapbes teiefinicas a senem feftas
peios pesquissdores para Inquire sobre n:ncll;iu de sadde desies syjelos no 1% 6% & 125 mis apds &
alta Fospitalar.

Cormd benefick "Conhecsr o pancrama dos grupos snvolvidos mo ratsmenio das cardlopatiss congéniias
com Riperfiueo pulmonar”.

Comantarios & Concldsragdac cobre a Pacquica:

Fesquisa com reievanca centifica & saclal, cujos resuliadcs posskiiEarSio onhecer o panoama dos Qrupos
apvolvidos no tratamento das cardiopatias comgénitas com hiparfiuxo pulmonar &, contriburSo para &
meora de qualidade assistencial.

Conclderagdes cobre 06 Termot de apmceniagdo cbrigatoria
0 protocoic: cumpre oo &S exipincias em relacio aos "Termos de apresentagiio obrigatda™ fola

Erderepo:  Mum Berlo o bepary =" 2207
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d= rosio, projen de pasquisa, Termo de Consendmenio Lve & Esdarecido [TCLE], financiamenéo =
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Recomandagiec:

Bl

Conolsedes ou Pandénolac & Lista de Inadequagdes:

0 pesguisador atendey as solichagles do parecer anterior. Promooio de Pesguisa cumpre com as
exig&ncias da Fl.es-:-h;iu CHE/ME n® 4562012,

Etuaglio o Famoer:

Aprorada

lscecoiia Apreclaglo da COMER:

Bl

ionclderagdes Finale a oritério do CEP:

FROTOCOLD APRDVADD por abender a0s nequisios fundsmenials da Resoluglo CHEME rP 46612
Evenbuals m-:-:lr'I-:a-;ﬂr.: ow ememndas ¥ protocolo devern ser inseridas & plataforma sncaminhads a0
CEFHUUFMA de forma clara & sucinks, idenfficando a parie do profocolo & ser modificada = suas
|usHe cakhnas.

Fslabiros parcial & final dever ser apresenindos a0 CEF, Inldamenis apds 3 coleta de dados & 30 femims
o =siudo.

SACD LG, 11 de Abrl de 2012

AGEINAE0r por:
Dhoriares Mara Cardoco de Aquira
[Comirdmmador]

Ects parsser resmitido cubetitul o parsosr nimere 435815 gerado na dats Z3H&2013 20-37:66, onds
o nimers CAAE fol akerade de 01383812.2.2002.5084 para 1 562812.2 3003 BOEE.
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ANEXO 6

HOSPITAL DO CORACAQI
ASSOCIACAO DO SANATORIO W
SIRIO - ASS

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOE DO PROJETD DE PESGINEA

Thulo da Pecquics: ESCAFE Estudo das Candopatiys oom Hiperiuns Fulmonar
Pecguicador: Maroein Elsoegll Jalens

Arsa Temitoa:

Vareho: <

GAAF: 01332612 2. 1001 D00

Inctttulgdn Proponents: Hospital do Corapho! Associaclo do Sanatorio Siro
Pabtressdnador Prinolpal: Hospial do Dul'ﬂl;h'.*:s-:-:h-;!l:ldﬂ Caratdrio Biro

DADGE DO FARECER

Hamaro do Farsoer: 335 050
Dwada da Aslatoria: 18072013

aprecentagdo do Projato:

Rissgisire, muBcénirico, nacional, pragmético avaliando dados de pacientes de ambos OF Seyns oo hdsde
apire U mis & 12 anos com diagnasticn de candiopabias compEnias oo hiperurs pulmonar que serio
submetidos A Intervenplo crmica.

Ohjatien da Pecquica:

Dooumentar a prafica das h'l:l:m:ﬂ-;d-:s cinirgicas vigente no iatament de cardicpatias com Riperfiun
pulmonar (padriies de przs-:rl-;-h de Irﬂmenp!-:s basexdas em =vidémclas) a fim de ldentFlcar
oporfunidades de melhona de qualdade assistenclal. De aoomo com oo estuda, ldentfcar o panorrea dos
grupos enyolidos no ralamento;ideniificar 2 prevalénda nos pademies com Sindrome de Down e idendficar
2 cardiopatias congénkas de pouca repencussio clinkca.

Aallagdo dog Rlcon & Eanaficion:

Mo ha riscos adiclonals aos packenbes cu As insifuigles Rospitalares para Inclusio reste estudo,

considerando sar ests um estudo tipo regisio ou chsenvadonal, portanio, gues nSo subreds o paciemi=s &
intereengles outras gue rdo as 4 adeguadamenie Indicadas & exeoutadys por seu médico assishenbs, em
seus procedimentcs habituals da prafca clinica. Mo Fawerd descomfiorto adiChonsl 305 paclEnbes. Como
coletas de ezames ou procedimentos exira prafica cinica habBual, =ycetuando os contabos efdnioos de
seguimento com 30 dixs, & meses & 12 meses.
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HOSPITAL DO CORACAQY

ASSOCIACAO DO SANATORIO W

SIRIO - ASS

Conbrashaic 9o o 1ECED

Comentirios & Conclderaglsc cobre a Pecquica:
Emenda que visa 3 nousio de mowos centros,

Conclderagdes cobre 06 Termon de apmcantagdo cbrgaboria:
TCLE adequado, sem aiteracles.

Feromandagec:

Sem recomendagies.

Conolusdet o Pandénolas & Licta de Inacequagdes.:
Trala-se de emends para rchesdo de noves centros parfdpantes.

BHuapdo o0 Famsosr
Aprorrada

Mecsccia A preclagdo da CONEFR:
L

Conclderagdes Finale a orithrio do CEF:

Reiberarse a necessidade de regisiro dos rdabirios: parcial = fAnal, e Flatstorma Brasil

A0 FAULD, 22 g Julho d= 2013

ACGINAEor por:
Albarin Jood da Elva Duars
[Conirdanador
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