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Resumo

Fundamento: Indimeros fatores vém contribuindo para a mudanca do perfil do paciente com cardiopatia congénita (CC),
incluindo o diagnéstico pré-natal e a disponibilidade de novos procedimentos terapéuticos. O conhecimento dessas
mudancas é fundamental para um melhor atendimento.

Objetivos: Descrever o perfil dos pacientes com CC de um servico de referéncia no Estado do Rio Grande do Sul, Brasil.

Métodos: Trata-se de um estudo transversal, com 684 pacientes portadores de CC, em um servigo de cardiologia
pediatrica, de janeiro de 2007 a maio de 2008. Esses pacientes foram entrevistados (e/ou seus pais) e examinados
(malformagoes congénitas, medidas antropométricas), além de terem seus prontuarios revisados para mais detalhes
sobre as cardiopatias, procedimentos e ecocardiografia.

Resultados: A idade dos pacientes variou de 16 dias a 66 anos, sendo 51,8% do sexo feminino, com 93,7% de brancos.
A idade média determinada pelo diagnéstico foi de 15,8 + 46,8 meses. As CC mais prevalentes foram a comunicacao
interventricular, a persisténcia do canal arterial e a Tetralogia de Fallot. Dos pacientes analisados, 59,1%, com idade média
de 44,3 + 71,2 meses, realizaram algum procedimento terapéutico; 30,4% tinham malformacdes congénitas extracardiacas;
e 12 pacientes tinham sindrome genética comprovada. Quanto ao desenvolvimento, 46,6% tiveram atraso ponderoestatural
e 13,7% atraso neuropsicomotor. Além disso, 18,4% apresentaram histéria familiar de cardiopatia congénita.

Conclusdes: O atraso neuropsicomotor e o baixo ganho ponderoestatural podem estar associados as CC. Estabelecer
um perfil dos pacientes com CC atendidos em uma instituicao de referéncia pode servir como base para o planejamento
adequado do atendimento desta populagao. (Arq Bras Cardiol 2010; 94(3):333-338)

Palavras chave: Cardiopatias congeénitas, referéncia e consulta, evolucao clinica.

Abstract
Background: Several factors, which include prenatal diagnosis and availability of new therapeutic procedures, have contributed to change the
profile of patients with congenital heart disease (CHD). Knowing these changes is important to a better health care.

Objectives: Description of profile of patients with CHD in a reference service in the State of Rio Crande do Sul, Brazil.

Methods: It is a cross-sectional study including 684 patients with CHD in a service of pediatric cardiology from January 2007 to May 2008. We
interviewed the patients (and/or their parents) and examined these patients (congenital malformations, anthropometric measures). Moreover,
their charts were reviewed in order to detail heart diseases, procedures and echocardiography.

Results: Patients were from 16 days to 66 years old, 51.8% were female, and 93.7% were Caucasian. The mean age at diagnosis was 15.8
+ 46.8 months. Ventricular septal defect, patent ductus arteriosus and Tetralogy of Fallot were the most prevalent CHD. 59.1% of examined
patients, whose average age was 44.3 = 71.2 months, have been undergoing therapeutic procedures; 30.4% had congenital extracardiac
malformations; and 12 patients had genetic syndrome. Regarding development, 46.6% had low weight and height gain, and 13.7% had
neuropsychomotor delay. Furthermore, 18.4% had family history of congenital heart disease.

Conclusions: Neuropsychomotor delay and low weight and height gain may be related to CHD. Establishing a profile of patients with CHD,
who were treated at an institution of reference, may function as a basis in which health care of this population can be planed appropriately.
(Arq Bras Cardiol 2010; 94(3):313-318)
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Introducao

As cardiopatias congénitas (CC) sao comuns em nascidos
vivos e ainda mais frequentes em fetos, apresentando uma
alta mortalidade no primeiro ano de vida'. Sua prevaléncia
varia, dependendo da populagao estudada, podendo atingir
até 1% na populagao pés-natal®.

Dois estudos brasileiros avaliaram a prevaléncia de
cardiopatias congénitas em nascidos vivos, identificando a
presenga de 5,5:1.000 nascidos vivos entre os anos de 1989
e 1998° e 9,58:1.000 nascidos vivos entre os anos de 1990
e 2003*. Essas malformacoes podem ser isoladas, parte de
alguma sindrome ou resultado de alteragdes genéticas, como
delecoes de regides cromossdémicas, ou ainda causadas por
fatores ambientais (uso de medicagoes teratogénicas pela mae,
infecgdes durante o periodo da gestacao)®.

Ha ainda poucos trabalhos publicados na América Latina
que estudaram o perfil dos pacientes com CC, sendo a maioria
relacionados ao Estudo Colaborativo Latino-Americano
de Malformagoes Congénitas — ECLAMC®. Em um estudo
colombiano, foi encontrada uma prevaléncia de 1,2 casos
de nascimentos por 1.000 nascidos vivos com cardiopatia
congénita entre os anos 2001 e 2005, sendo que 65,5%
tinham cardiopatias graves e 32,7% tinham malformagoes
extracardfacas associadas’. Esse tipo de estudo é importante
para melhor planejar o atendimento dessa populagao, com
consequente reducao da morbimortalidade.

O objetivo deste estudo foi obter o perfil dos pacientes com
cardiopatia congénita de um servigo de referéncia no estado
do Rio Grande do Sul, Brasil, estabelecendo os principais
tipos de defeitos congénitos cardiacos, bem como avaliando a
presenca de outras malformagoes associadas e caracteristicas
demograficas dos pacientes.

Métodos

Trata-se de um estudo transversal, em que foram incluidos
aleatoriamente, por sorteio, 684 pacientes com cardiopatia
congénita em acompanhamento no servigo de cardiologia
pediatrica de nossa instituicdo, no Rio Grande do Sul, Brasil,
no periodo de janeiro de 2007 a maio de 2008. Pacientes
portadores de sindrome de Down, sindrome de Edwards e
sindrome de Patau foram excluidos. Canal arterial patente em
criangas menores de trés meses de idade e forame oval patente
nao foram considerados como cardiopatias congénitas.

A entrevista com os pacientes e/ou seus pais buscou
informagdes sobre o periodo pré e perinatal, sintomas,
desenvolvimento neuropsicomotor, presenga de outras
malformagdes congénitas e histéria familiar de cardiopatias
congeénitas e sindromes genéticas. O exame fisico foi focado
em malformagbes congénitas e medidas antropométricas
(percentis de peso, altura e perimetro cefdlico para idade,
segundo tabelas do National Center for Health Statistics/
National Center for Chronic Disease Prevention and Health
Promotion-2000)?. Também foram revisados os prontudrios
dos pacientes para obtencdo de dados mais detalhados
sobre as cardiopatias e os procedimentos realizados. Todos
os pacientes realizaram ecocardiografia, com examinador
treinado e de acordo com o protocolo de analise sequencial e
avaliacao funcional em aparelhos Toshiba Power Vision 6000

modelo SSA-370. Também foram obtidos resultados de outros
exames de imagem, incluindo angiografia, angiotomografia e
ressonancia magnética.

Este estudo foi aprovado pelo comité de ética institucional
e os pacientes assinaram Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (TCLE).

Na andlise estatistica, foram utilizados média, desvio-
padrao, mediana e teste de Mann-Whitney, para as variaveis
continuas, e frequéncia e teste do Qui-quadrado, para as
varidveis categéricas, com auxilio do programa Statistical
Package for Social Sciences (SPSS). Foi considerado um alfa
critico de 0,05, como nivel de significancia estatistica.

Resultados

Dos 684 pacientes, 48,2% eram do sexo masculino. A
maioria dos pacientes era branca (93,7%). Do restante, 3,1%
eram pardos e 3,2% eram negros. Tinham descendéncia
europeia 60,3%, africana 10,6%, indigena 15,6%, e latino-
americana 1,9%. A média de idade no momento da entrevista
foi de 12,7 £ 9,8 anos (seis dias a 66 anos). A média de idade
no momento do diagndstico da cardiopatia foi de 15,8 + 46,8
meses, com mediana de um més, variando do primeiro dia
de vida até os 40 anos. Quase a metade dos pacientes teve
diagnéstico de sua cardiopatia antes de completar um més de
vida. Além disso, 3,1% tiveram diagnéstico ainda no periodo
fetal (Figura 1).

Quanto ao tipo de cardiopatia congénita, 32,5% eram
ciandticas. A cardiopatia mais frequente foi a comunicagao
interventricular, tanto a isolada quanto a associada com outras
lesoes (Tabela 1). As cardiopatias diagnosticadas apés a idade
de 20 anos foram: comunicacao interatrial em 4 pacientes,
coarctacao da aorta em um, anomalia de Ebstein em dois, e
cardiopatia complexa (dupla via de entrada para ventriculo
esquerdo, com conexao ventriculoarterial discordante
e estenose pulmonar grave) em um. As cardiopatias
diagnosticadas em pacientes com idade entre 12 e 20 anos
foram: comunicagao interventricular em dois, comunicacao
interatrial em um, truncus arteriosus tipo | em um, anomalia
de Ebstein em dois, persisténcia do canal arterial em um e
drenagem venosa pulmonar anémala parcial em um. O arco
adrtico estava localizado a esquerda em 93,7% dos casos e a
direita em 3,4%. No restante dos pacientes, nao foi possivel
determinar a sua posicao.

De 20 anos a 40 anos

De 10 anos a 20 anos incompletos
De 5 anos a 10 anos incompletos
De 1 ano a 5 anos incompletos

De 1 més a 1 ano incompleto

Menos de 1 més

IntraGtero

00% 50% 100% 150% 200% 250% 300% 350% 40,0% 450%

Figura 1 - Distribui¢do dos pacientes quanto a idade no momento do
diagndstico da cardiopatia congénita
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Distribui¢do dos pacientes quanto ao tipo de cardiopatia
congeénita e proporgao masculino/feminino (M:F)

As cardiopatias associadas com arco adrtico a direita foram:
Tetralogia de Fallot; dupla via de saida do ventriculo direito;

atresia pulmonar com comunicagao interventricular; defeito

Niimero septal atrioventricular com dupla via de saida do ventriculo
Cardiopatia (%) de M:F esquerdo (com aorta anterior a artéria pulmonar, estenose
pacientes pulmonar grave e dextrocardia); transposigdo corrigida de
CIV com ou sem vélvula aértica o5 (139) 1 granqles vasos, atresia .trlcusplde com atresia pulmonar;. e
bictispide ou PCA , 1, atresia pulmonar com isomerismo esquerdo‘e dextrocarqha.
_ Houve 6 casos de dextrocardia com situs solitus, um de situs
Tetralogia de Fallot 88 (12.9) 1:0.7 inversus com levocardia, 4 de isomerismo esquerdo com
LesBes obstrutivas da VSVD 67 (9,8) 115 levocardia, um de isomerismo esquerdo com dextrocardia,
, dois de situs inversus com dextrocardia, e um de isomerismo
ClAisolada 66 (9,6) 11,9 . . .
direito com dextrocardia, sendo todos associados com
CoAo com ou sem leséo leve associada 53(7,7) 1:1 malformagoes intracardiacas.
Transposigao de grandes vasos 36 (5,3) 1:0,7 Foram submetidos a algum procedimento terapéutico
19 ien m médi i 44,3 + 71,2
Valva aértica bicispide isolada 29 (4,2) 106 59,1% dos pacientes, com média de idade de 44,3 = 71,
meses, mediana de 19,2 meses, variando de um dia de vida a
Lesbes obstrutivas da VSVE 28(4.1) 1.0,5 59 anos. A cirurgia que foi realizada no paciente de 59 anos foi
Anomalia de Ebstein 22(32) 117 a atriqsseptoplastia. A mediang de tempo entre o d.iag.nés.tico
— - e o primeiro procedimento foi de 12,1 meses. A distribuicao
CIV associada a obstrugéo de VSVE 21631 107 dos pacientes quanto ao primeiro procedimento terapéutico
DSAV 19(2,8) 1:1,4 realizado pode ser observada na Tabela 2. Como primeiro
ClA associada a obstrugéo da VSVD 19 28) 11 procedlmento‘ realizado, a correcdo total de Tetralogia de
Fallot foi a mais frequente.
CIV associada a obstrugdo da VSVD 18(26) 108 Outras malformagoes congénitas foram encontradas em
Dupla VSVD 18 (2,6) 1:1 30,4% dos pacientes, tanto isoladas como fazendo parte de
Valvopatia mitral 12(18) 11 smdr.omes‘ Doze pacientes apresentavam alggma sindrome
confirmada por geneticista e 6 tinham suspeita de alguma
ClAassociada & CIV 12(18) 1.4 sindrome (estavam sob investigagio). A mais comum foi a
PCA 1(16) 117 sindrome de Noonan. Esses dados estdo apresentados na
S Tabela 3.
Transposigao corrigida de grandes vasos 10 (1,5) 1:0,7
Atresia pulmonar com CIV 10019 1:15 Distribui¢do dos pacientes quanto ao primeiro
Auséncia de uma conexao 0015 15 procedimento terapéutico realizado
atrioventricular (19 o
) ) . .
Dupla via de entrada ventricular 8(12) 103 Procedimento Numero (% do total) de pacientes
Truncus arteriosus 6(0,9) 06 Corregao total de Tetralogia de 65(95)
Fallot '
Atresia pulmonar 5(0,7) 1:0,2
N Shunt sistémico-pulmonar 36 (5,6)
Drenagem venosa pulmonar anémala 5(0,7) 1:4
DSAV associada  dupla VSVD 5(07) 115 Valvoplastia pulmonar com baldo 33(4,8)
Interrupgao do arco adrtico 3(04) 0:3 Afriosseptoplasfia isolada 31(49)
Cor triatriatum 2(0,3) 0:2 Corregéo de coarctagéo da aorta 31(45)
isolada '
Obstrugéo da VSVD e da VSVE 1(0,1) 1:0
) Ventriculosseptoplastia isolada 21(3,1)
Hemitruncus 1(0,1) 0:1
Insuficiéncia valvar pulmonar 1(0,1) 0:1 Ligadura de canal arterial isolada 18 (26)
Insuficiéncia valvar aértica 1(01) 10 Atriosseptostomia 16(23)
DSAV associado & duplicacdo do arco 1) 0 Bandagem da artéria pulmonar 15(2,2)
adrtico Y Valvoplastia artica com balao 13(1,9)
Duplo arco aortico com agenesia de 10.) 01 Ressecgdo de anel subvalvar
vélvula pulmonar abrtico 11(1,6)
CIV - comunicagdo interventricular; PCA - persisténcia do canal arterial; CIA - Ciruraia de Jatene 9(13)
comunicagéo interatrial; DSAV - defeito do septo atrioventricular; VSVD - via de 9 ’
saida do ventriculo direito; VSVE - via de saida do ventriculo esquerdo, CoAo Outros 105 (15,2)

- coarctagdo da aorta.
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Pacientes com associagdes entre sindromes genéticas e

cardiopatias congénitas

Anormalidade no pré-natal e cardiopatia congénita

Anormalidade Cardiopatia congénita

Sindrome Cardiopatia (niimero de pacientes) -

Diabetes mellitus tipo | Coho, dupla via de entrada
Noonan EP grave (2) P ventricular
Noonan IP leve (1) ) _ ) Tetralogia de Fallot, CIV, TGV,

Diabetes mellitus gestacional CIA com obstrucio de VSVD
Noonan EP moderada e CIV muscular apical pequena (1) ¢

Tetralogia de Fallot, dupla VSVD
Noonan Atresia tricuspide com atresia pulmonar (1) ¢ 'ra 0gla de Falol, dupia
tipo Fallot, DSAV com dupla

Noonan DSAV, DVSVE, Ao anterior a AP e EP grave (1) VSVD
Noonan DSAV parcial Alcool Tetralogia de Fallot
Suspeita de Noonan EP moderada (1) PCA, CIV

Suspeita de Noonan

CIV pequena, CIA e EP moderada (1)

Toxoplasmose e tetraciclina Taussig-Bing, Tetralogia de Fallot

DiGeorge 1AAo, CIV, valva adrtica bictspide (1) Fluoxetina Hemitruncus
Tri ia d Fenobarbital CIV, PCA
fissomia co CIV ampla e dupla leséo valvar adrtica (1) enobarbra
cromossomo 8 o ]
Propiltiouracil CIA
Treacher-Collins DVSVD com Ao anterior a AP e EP grave (1) ) o
Raio X CIA, valva adrtica bicuspide

Treacher-Collins

Estenose leve de ramo pulmonar esquerdo (1)

Delegéo 18q22

CIA ostium secundum (1)

Ellis-Van Creveld

DSAV com duplicagao do arco adrtico (1)

Suspeita de Williams

cIv (1)

Suspeita de Marfan

Prolapso de valva mitral e ectasia adrtica (1)

Suspeita de Holt-Oram

CIA ostium secundum (1)

Acido valproico e ritalina Estenose de ramos pulmonares

Antirretrovirais para HIV Tetralogia de Fallot

Amitriptilina e carbamazepina ClvV

Captopril e hidroclorotiazida

Fenobarbital, fenitoina e
carbamazepina

EP - estenose pulmonar; IP - insuficiéncia pulmonar; CIV - comunicagdo
interventricular; DSAV - defeito septal atrioventricular; DVSVE - dupla via de saida
do ventriculo esquerdo; Ao - aorta; AP - artéria pulmonar; CIA - comunicagéo
interatrial; IAAo - interrupg¢do do arco adrtico, DVSVD - dupla via de saida do
ventriculo direito.

Quanto aos sinais e sintomas, atuais ou passados, 27% dos
pacientes eram assintomaticos, 55,4% tinham manifestagoes
clinicas de insuficiéncia cardiaca e 32,5% apresentaram
cianose. Os pacientes com cardiopatia cianética tinham
significativamente mais histéria de dispneia do que os nao
cianéticos (76,1% e 45,5%, respectivamente; p < 0,001).
Histéria de infecgbes de repetigdo em vias aéreas superiores foi
encontrada em 38,9%; em vias aéreas inferiores, em 13,6%;
no trato gastrointestinal, em 1,9%; no trato urindrio, em 4,7%;
e nas meninges, em 0,7%. Nao houve diferenca quanto a
ocorréncia dessas infecgdes entre os pacientes com cardiopatia
ciandtica ou aciandtica. Tinham diagnéstico definido de
imunodeficiéncia 0,3% dos pacientes. Apresentaram crises
convulsivas 10,4%. Nasceram prematuramente 10,1% dos
pacientes avaliados. Na Tabela 4, estao apresentadas as
anormalidades mais encontradas no periodo pré-natal desses
pacientes e as cardiopatias apresentadas.

Quanto ao desenvolvimento neuropsicomotor, 13,7%
dos pacientes tinham algum grau de atraso. Os pacientes
com cardiopatia ciandtica tinham, mais frequentemente,
histéria de atraso no desenvolvimento neuropsicomotor do

CIV - comunicagéo interventricular; PCA - persisténcia do canal arterial; CIA -
comunicagao interatrial; DSAV - defeito do septo atrioventricular; VSVD - via de
saida do ventriculo direito; CoAo - coarctagdo da aorta; TGV - transposi¢do de
grandes vasos.

que 0s nao ciandticos (20,3% e 10,6%, respectivamente; p =
0,001). Os pacientes com baixo ganho ponderal e/ou estatural
tinham maior prevaléncia de atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor do que os sem baixo ganho (22,3% e 6,3%,
respectivamente; p < 0,001). Dos 459 pacientes em idade
escolar ou pés-escolar, 22,7% apresentavam algum grau de
dificuldade de aprendizado na escola, o que foi mais frequente
entre os ciandticos do que os ndo ciandticos (29,3% e 19,4%,
respectivamente; p = 0,024).

A distribuicao dos pacientes menores de 12 anos quanto
aos percentis das medidas antropométricas (peso e altura),
avaliadas no momento do exame fisico realizado, mostrou que
23,7% e 29,1% dos pacientes, respectivamente, tinham peso
e altura abaixo do percentil dez. O percentual de pacientes
com peso e altura acima do percentil 90 foi de 5,9% e 4,5%,
respectivamente. A distribuicdo dos pacientes menores de
trés anos quanto ao percentil do perimetro cefdlico para
idade mostrou que 21,2% dos pacientes o tinham abaixo do
percentil dez.

Histéria de baixo ganho ponderal e/ou estatural foi referida
por 46,6% dos pacientes ou seus familiares. Esses pacientes
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apresentavam mais infecgdo de vias aéreas superiores de
repeticdo (46,4% e 32,3%, respectivamente; p < 0,001) e mais
pneumonias de repeticao (18,8% e 9%, respectivamente; p <
0,001) do que os sem baixo ganho ponderal. Os pacientes com
cardiopatia cianética tinham mais frequentemente histéria
de baixo ganho de peso do que os ndo cianéticos (58,6% e
40,9%, respectivamente; p < 0,001).

Em relacao a histéria familiar, 2% tinham pais consanguineos,
18,4% tinham familiares com cardiopatia congénita e 9,2%
tinham familiares com sindromes genéticas (sendo a maioria
sindrome de Down). Oito pacientes tinham irmaos gémeos
sem cardiopatia congénita. Foram incluidas no estudo duas
irmas gémeas com sindrome de Noonan, sendo uma portadora
de estenose pulmonar grave e a outra de insuficiéncia valvar
pulmonar leve. Também foram incluidos dois irmaos gémeos
com comunicagao interventricular perimembranosa de via de
saida. Havia uma paciente com comunicagao interatrial que
informou ter uma irma gémea com a mesma cardiopatia.

Discussao

Neste estudo transversal realizado em um centro de
referéncia para cardiopatias congénitas no sul do Brasil,
observou-se que a cardiopatia mais comumente encontrada
é a comunicacao interventricular, associada ou nao a outras
malformagoes cardiacas. Além disso, em quase um terco da
nossa amostra, foi encontrada pelo menos uma malformagao
extracardiaca associada.

E importante salientar que o diagnéstico precoce,
principalmente de lesdes leves, estd aumentando, contribuindo
também para o aumento da incidéncia de cardiopatias
congénitas. O diagnéstico pré-natal tem-se mostrado um
grande contribuinte para o aumento da incidéncia dos
achados. Assim como em outro artigo brasileiro?, os pacientes
desse estudo, em sua maioria, tiveram o diagnéstico realizado
no primeiro ano de vida, geralmente coincidindo com os
primeiros sintomas, representando 73,5%, além dos 3,1%
que tiveram o diagndstico realizado ainda durante o pré-
natal. Na literatura internacional, 43,6% dos cardiopatas sao
diagnosticados durante a primeira semana de vida, 70% até os
6 meses de idade, e até 86% até os dois anos de idade®"",

Como consequéncia dos avangos nos métodos diagndsticos,
e principalmente na precocidade de realizacdo dos
procedimentos terapéuticos, aumentou a populagao de
individuos suscetiveis ao problema clinico mais comum, em
fungao do aumento da expectativa de vida nesses pacientes:
o retardo no crescimento’. Essa associagdo é mais significativa
se isolada nos pacientes com cardiopatias ciandticas'>. No
presente estudo, os pacientes com cardiopatia cianética
tiveram mais frequentemente histéria de baixo ganho de peso
do que os ndo cianéticos.

Segundo a literatura, dentre os ciandticos, aqueles com
hipertensao arterial pulmonar foram os mais gravemente
acometidos com o retardo ponderal'. Ainda ha dados que
mostram, sem classificar os pacientes cardiopatas congénitos
em ciandticos e nao cianéticos, que a relagao entre altura e
peso no nascimento e no periodo do estudo e o crescimento
estatural e ponderal naqueles com cardiopatia congénita
foram menores quando comparados as criangas saudaveis?,
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além de ter sido demonstrado que o baixo ganho ponderal é
mais pronunciado que o retardo estatural?.

Ha também relatos de um aumento na probabilidade de
criangas com malformagoes cardiovasculares serem pequenas
para a idade gestacional, principalmente as acometidas por
Tetralogia de Fallot, defeito septal atrioventricular completo,
hipoplasia do ventriculo esquerdo ou comunicagao
interventricular grande'. Na literatura nacional, também esta
descrito que ha associagao entre baixo peso no nascimento (=
2.500 g) e maior incidéncia de cardiopatias congénitas*.

Quanto ao tipo de cardiopatia congénita, o presente
estudo mostrou que defeito no septo ventricular, isolado ou
associado a outras malformagoes cardiacas, é a cardiopatia
mais frequente, seguida de tetralogia de Fallot e obstrucao
de via de saida do ventriculo direito. Quando comparado a
um estudo realizado em Londrina (estado do Parand, Brasil)?,
pode-se dizer que a nossa instituigdo, embora aparentemente
caracterizada como um centro de referéncia de semelhante
complexidade — recebendo muitos pacientes do interior do
estado ou de outros estados —, tem uma prevaléncia maior
dessas cardiopatias mais graves.

Esse maior indice de cardiopatias mais graves pode ter
ocorrido em fungao da amostra ser de pacientes alocados
por meio do servico de ambulatério; por isso, com mais
frequéncia esses pacientes se consultam, aumentando o valor
estimado. Um estudo realizado na Islandia', prospectivo,
mostra uma tendéncia de aumento na prevaléncia de
cardiopatias menores, provavelmente pela maior eficiéncia
no diagndstico e a prética do abortamento em leses mais
graves. As cardiopatias maiores, no estudo citado, nao tiveram
alteragao ao longo do tempo na sua incidéncia e aparecem
com uma prevaléncia menor.

Os pacientes com cardiopatias congénitas podem
apresentar ainda outras malformagoes, defeitos cromossémicos
ou sindromes bem estabelecidas. No presente estudo,
foram encontradas malformagdes extracardiacas em quase
um terco dos pacientes, sendo a malformacao de orelhas
e o hipertelorismo ocular as mais prevalentes. Esse valor
é pouco superior a outro estudo'®, que, ainda em 1971,
descrevia malformacoes extracardiacas semelhantes em
aproximadamente 25% dos pacientes. A comparagao dos
dados com outros da literatura deve ser feita de forma
cautelosa.

Enquanto a maioria dos estudos é de prevaléncia de uma
dada regiao durante um periodo determinado de tempo, este
estabelece uma amostra aleatéria do ambulatério, transversal
no tempo, com alocagao de pacientes com cardiopatia nao tao
grave, sobreviventes de cirurgias prévias e de complicagoes do
periodo neonatal. Um exemplo é a auséncia de pacientes com
sindrome de hipoplasia do ventriculo esquerdo na amostra.
Essa é uma cardiopatia com altissima mortalidade no periodo
neonatal, segundo a literatura'®"”.

Além disso, é importante ressaltar que se trata de
uma descricdo de pacientes atendidos em um servigo
especializado, que necessariamente sofre influéncia de
padrées de referéncia e contrarreferéncia. Por exemplo, a
selecao de pacientes com cardiopatias menos graves pode
ter tido uma frequéncia menor neste estudo, ja que muitos
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desses pacientes se consultam mais esporadicamente que 0s
pacientes com cardiopatias mais graves. Outra possibilidade
é que muitos desses pacientes com lesoes leves podem ter
tido resolugdo espontanea do defeito, como comunicagao
interatrial ou interventricular pequenas, bem como estenose
valvar pulmonar leve.

Conclusao

Informagoes como as relatadas neste estudo sao de grande
valor para estabelecer um quadro geral do perfil dos pacientes
com cardiopatia congénita, atendidos diariamente para
acompanhamento em uma instituigao de referéncia. Também
é importante para servir de base a novos estudos, ja que essa
é uma populacao que tem sofrido significativas mudangas
de perfil nos Gltimos anos, com aumento da sobrevida de
pacientes com doengas complexas e, consequentemente,
crescimento do impacto de comorbidades, sequelas e lesdes
residuais. Uma énfase maior é necessdria na questao do
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