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1. INTRODUCAO



Defeito do Septo Atrioventricular (DSAV) represenian grupo de cardiopatias
congénitas caracterizado pelo desenvolvimento aasadm septo atrioventricular e do coxim
endocardico. Manifesta-se de trés formas, a salpedefeito do septo atrioventricular total
(DSAVT), também chamado de forma completa, obseevama comunicacéo interatrial tipo
ostium primumuma valva atrioventricular comum e uma defici@nariavel na entrada do
septo interventricular. O defeito do septo atridkienlar parcial (DSAVP) caracteriza-se
somente pela comunicacdo interatrial tipmstium primum havendo duas valvas
atrioventriculares distintas. Por dltimo, a fornmdermediaria (DSAVI) € caracterizada por
duas valvas atrioventriculares distintas, porém comunicacao interatrial e interventricular.

A incidéncia estimada de DSAV, na era da ecocardi@gbidimensional, varia entre
0,24/1000 nascidos vivos e 0,31/1000 nascidos vi¥asbos 0s sexos sdo igualmente
afetados, com uma pequena predominancia no sexaoifen(relacdo feminino/masculino
1,3/1). Sabe-se que h&d uma estreita relacdo essaepatologia e a Sindrome de Down.

O manejo dos pacientes com DSAV tem se tornado aggesssivo nos ultimos 15 a
20 anos numa tentativa de reduzir complicagesopesccomo insuficiéncia cardiaca e mais
tarde, hipertensdo pulmonar irreversivel. Atualmepreconiza-se que a cirurgia de correcao
primaria seja realizada antes do primeiro ano da e¢om mortalidade hospitalar esperada
inferior a 10%.

O presente trabalho de concluséo de curso tem objetivo apresentar uma reviséao
de literatura sobre DSAV e, em seguida, a produgiom artigo cientifico para posterior
submissdo ao periddico Arquivos Brasileiros de ©#rdia (ABC), cujas regras para
publicacdo encontram-se destacadas em capitulaqrop

Trata-se de um estudo transversal, retrospectivoservacional realizado através de
analise de prontuarios dos pacientes portadoreBedeito do Septo Atrioventricular que
estiveram internados consecutivamente no HospitaCdracdo em Sergipe, no periodo de
janeiro de 2004 a dezembro de 2014, para realizauaia de correcao primaria do Defeito
do Septo Atrioventricular.
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2.1. Definicao

Defeito do Septo Atrioventricular (DSAV) represenian grupo de cardiopatias
congénitas caracterizado pelo desenvolvimento aaadm septo atrioventricular e do coxim
endocardico. Manifesta-se de trés formas, a salpedefeito do septo atrioventricular total
(DSAVT) observa-se uma comunicacdo interatrial tipstium primum uma valva
atrioventricular comum e uma deficiéncia variaval entrada do septo interventricular
(CALABRO, 2006). O defeito do septo atrioventrigulparcial (DSAVP) caracteriza-se
somente pela comunicacdo interatrial tipmstium primum havendo duas valvas
atrioventriculares distintas. Por dltimo, a fornmdermediaria (DSAVI) é caracterizada por

duas valvas atrioventriculares distintas, porém comunicacao interatrial e interventricular.

2.2.  Epidemiologia

Defeito do septo atrioventricular responde por &ete quatro a cinco por cento das
cardiopatias congénitas. A prevaléncia dessa patolaria de 0,3 a 0,4 por 1000 nascidos
vivos (HOFFMAN, 1995; FRID, 2004; RELLER, 2008).

Em Sergipe, no periodo de 2000 a 2009, foram amdiz 932 cirurgias para correcao
de cardiopatias congénitas, destas, 26 (2,8%) fqgram correcdo de defeito do septo
atrioventricular (LEITE, 2011).

O Defeito do Septo atrioventricular ocorre em majmoporcdo em fetos,
aproximando-se de 18% dos casos de cardiopatiagéucibas diagnosticadas em
ecocardiogramas fetais (COOK, 1991; ALLAN, 1994).

N&o h& uma clara predisposicdo de género. No entantuma malformacao
ligeiramente predominante no sexo feminino, com weteg&do femininos por masculinos que
varia de 1,3 paral a 1,8 para 1 (PINTO, 1990; MER, 1998; FRID, 2004). A razao para

essa predominancia feminina ainda permanece destdahFRID, 2004).

A forma total é a mais prevalente. Ocorre em 65a786% dos casos de defeito do
septo atrioventricular (MEISNER, 1998; DUNLOP, 208MDOHENKERK, 2010).

Ha uma estreita relacdo entre defeito do septovatniricular e sindrome de Down.
Essa anomalia é a mais frequente em pacientesdpmeta de trissomia do 21, estando
presente em 35% a 60% (BRITO JR., 2011). O diagwogiré-natal de defeito do septo
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atrioventricular, através de ecocardiografia fatah sido associada a 58% de risco de
aneuploidia, principalmente trissomia do 21 (DELES[1999).Contudo, em pacientes com a
sindrome de Down e defeito do septo atrioventrictdtal, nenhuma associacao forte, com

excecdo da idade materna foi encontrada (CALABROGP

No Brasil, a incidéncia de defeito do septo atnkieular em portadores de sindrome
de Down variou de 22,2% a 36,3% (VILAS-BOAS, 208RITO JR., 2011; MOURATO,
2014).

2.3. Embriologia e Anatomia

No desenvolvimento normal do corag¢do, o canal\aritysicular conecta o atrio aos
ventriculos. Entre a metade da 42 semana e no dmd? semana de gestacdo, ocorre a
septacdo do coracao primitivo. Isto é, septacécadal atrioventricular. O inicio da septacéo
se da com a formacédo dos coxins endocardicos naslgsaventrais e dorsais do canal
atrioventricular. Eles se fusionam para dividiranal atrioventricular, separando o atrio do
ventriculo, primordialmente (MOORE, 2008).

No final da 42 semana ocorre a septacdo do ainotwo. Essa septacao se inicia com
a formacao deeptum primumuma fina membrana em forma de meia-lua comecagr &
partir do teto do atrio em direcdo aos coxins eadtcos em fusdo. Esse processo da origem
aoostium primumAté a sétima semana, ha um foramen intervendéni@ritre a borda livre do
septo interventricular e o0s coxins endocardicosdiflzs. O foramen interventricular
usualmente se fecha quando as cristas bulbaresndenfi com o coxim endocardico. As
valvulas atrioventriculares desenvolvem-se a paiirproliferacdes localizadas de tecido

subendocardico em torno dos canais atrioventriesl@vlOORE, 2008).

O desenvolvimento correto dos coxins € essencral paeptacdo completa — que é a
geracdo da porcao fibrosa dos septos interverdrieilatrial e a separacdo da aorta e da
artéria pulmonar. A falha de fusdo desses coxide@rdicos resulta na ampla variedade de
defeitos do septo atrioventricular e anomalias \gdgas atrioventriculares (FLEISHMAN,
2014).

Falha completa da fusdo entre os coxins endoc&digperiores e inferiores resulta

em ambos defeitos septais: atrial (defeito do saptal tipoostium primum e ventriculares
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(devido a uma deficiéncia da parte de entrada dtoseterventricular ), e uma valvula AV
comum Unica. A incompleta ou parcial fusdo dos m®xindocéardicos resulta em um defeito
do septo atrioventricular parcial com um defeitosdpto atrial tipastium primumum anel
valvar comum com dois orificios da valva atriovenilar separados, e uma fenda no folheto
mitral anterior (FLEISHMAN, 2014).

A marca essencial da morfologia do defeito do sepioventricular é a presenca de
uma juncdo atrioventricular comum (CRAIG, 2006). fdtes no septo muscular e
membranoso atrioventricular e o formato ovoide ddvas atrioventricular sdo outras
caracteristicas. A entrada do ventriculo esquezdouma aparéncia escavada e a saida tem
uma morfologia longa e estreita (CALABRO, 2006).

A forma total do defeito do septo atrioventriculapssui uma Unica valva
atrioventricular comum aos dois ventriculos. Sawaifolhetos que compdem essa valva:
dois folhetos ponte superior e inferior esquerdos, folheto lateral esquerdo, um folheto

anterior direito e um folheto lateral direito.

Rastelli em 1966 classificou o defeito do septmadntricular total em trés tipos, A,
B ou C (RASTELLI, 1966). Essa classificacdo deser@anatomia do folheto ponte superior
da valva atrioventricular. Inicialmente, a clagsifdo Rastelli era importante na descricéo
detalhes morfolégicos da valva atrioventricular dioeam utilizados para a reparacao
cirurgica. No entanto, ao longo do tempo, o sigado clinico e cirargico da classificacdo
Rastelli tornou-se menos importante (FLEISHMAN, 201

No tipo A, a forma mais frequente, o folheto posiperior € quase completamente
aderente ao ventriculo esquerdo e esta fixado pto seentricular por mdultiplas cordas
tendineas. No tipo B, a forma menos frequentelhefo ponte superior € maior e pende sobre
0 septo ventricular mais do que no tipo A, e est@db a um musculo papilar andmalo do
ventriculo direito. No tipo C, o folheto ponte stipe & maior e ndo esta ligado ao septo
ventricular (folheto free-floating), provocando, assim, uma comunicacao intervemtirc
irrestrita. (CALABRO, 2006; FLEISHMAN, 2014)

A forma parcial do defeito do septo atrioventricidansiste na combinacao do defeito
do septo atrial tip@stium primume a fenda da cuspide anterior da valva mitral (CRS
NETO, 2002). O defeito tipostium primumé localizado antero-inferiormente em relacdo a

fossaovalis E limitado por uma borda “em crescente” de tecidptal atrial pdstero-
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superiormente, e pela continuidade valvular miitospidea antero-inferiormente. A maioria

dos defeitos tip@stium primune relativamente grande. (EMMANOUILIDES, 2000).

7

A forma intermediaria do defeito do septo atridvienlar € um subtipo raro de
defeito do septo atrioventricular completo, em quea ponte de tecido divide a valva
atrioventricular comum em dois orificios distintgdOOHENKERK, 2010; FLEISHMAN,
2014). Possui também uma comunicac¢ao interatgaldstium primume uma comunicacao
interventricular. Devido a divisdo natural da vahtaoventricular comum em componentes

esquerdo e direito, a divisdo ndo é necessarigg@r(FLEISHMAN, 2014).

2.4. Fisiopatologia

O defeito do septo atrioventricular total resulta em fluxo sanguineo pela artéria
pulmonar aumentado. Isso é devido ao desvio esapaireita nos niveis atrial e ventricular
(FLEISHMAN, 2014). Soma-se a isso, a sobrecargaofiene causada pela regurgitacdo da
valva atrioventricular (CASALDALIGA, 2005). Comoseltado, o fluxo sanguineo pulmonar
excessivo leva a insuficiéncia cardiaca e hipediepsllmonar usualmente antes do primeiro
ano de vida. Se houver insuficiéncia valvar impagaassociacdo com coarctacdo da aorta ou
desbalanco ventricular, a faléncia cardiaca podmrec mais cedo, frequentemente nas

primeiras semanas de vida (CRAIG, 2006).

Sem o tratamento cirdrgico, a historia natural dfeito do septo atrioventricular total
€ de apenas 4% de sobreviventes apds os cincalanida (BERGER, 1979). As principais
causas de 6bito na infancia séo faléncia cardiagmeumonia (CALABRO, 2006).

Se o0 doente sobrevive aos primeiros meses de wvidaiperfluxo e hipertenséao
pulmonar geram lesées na vasculatura pulmonar gnéuzem a um rapido e progressivo
desenvolvimento da doenca vascular pulmonar natieatde reduzir o hiperfluxo pulmonar
(CASALDALIGA, 2005). Esse mecanismo causa relativ@lhora dos sinais e sintomas de
insuficiéncia cardiaca, principalmente apds o pirmano de vida. Porém, o aumento da
resisténcia vascular pulmonar vai elevando a poestd artéria pulmonar a valores
semelhantes a pressao arterial sistémica. A doealtaina com o desenvolvimento da

Sindrome de Eisenmenger.
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A sindrome de Einsenmenger representa a forma mascada de hipertenséo
pulmonar associada a defeitos cardiacos congé8tdAO, 2010). A elevacido das
resisténcias vasculares pulmonares acima dasémsess vasculares sistémicas, com inversao
do sentido do fluxo sanguineo através das comubesaatriais e ventriculares e hipoxemia

crdnica, caracteriza a fisiopatologia desta sinégr@n®@UREIRO, 2006).

A esta altura, a deteriorizacdo da qualidade de gidnportante, convertendo-se em
um lento processo de “morte anunciada” que podéomgar-se por duas a trés décadas
(CASALDALIGA, 2005).

No defeito do septo atrioventricular parcial, oulessquerda-direita se da a nivel
atrial, camaras de baixa pressao. Portanto o delsemento da insuficiéncia cardiaca ¢ mais
tardio, e depende principalmente do grau de inéufita da valva mitral (CASALDALIGA,
2005). A insuficiéncia mitral leva ao aumento dsidade atrial esquerda. Dez a quinze por
cento dos pacientes tem insuficiéncia valvar ingrag e podem necessitar de tratamento na
infancia (BARRAT-BOYES, 1973). O estado clinico élhor que nos pacientes com a forma

total da doenca.

A historia natural do defeito do septo atrioventiac parcial sem cirurgia é de 50% de
sobreviventes apds os vinte anos de idade. Fidlatrial € uma importante causa de
mortalidade (CRAIG, 2006).

2.5. Apresentacao Clinica

No defeito do septo atrioventricular total, os @mas ocorrem na infancia como
resultado do fluxo sanguineo pulmonar elevado &$wccom hipertensdo pulmonar e
frequentemente complicado pela insuficiéncia daavatrioventricular comum (CALABRO,
2006). Os sintomas presentes sao de insuficiéactiaca congestiva, déficit de crescimento

e infecgbes pulmonares frequentes.

Em neonatos, devido a hipertensdo pulmonar, o @mtalide pressdo entre as
cavidades cardiacas direitas e esquerdas é pedd@nizso, shuntesquerda-direita produz
pouca turbuléncia e, portanto, escassa manifestaggmultatoria (CASALDALIGA, 2005).
Assim, os achados auscultatorios sao pouco fregsiedétectando-se em algumas ocasides,

somente um leve sopro sistdlico. Nessa idade, m®siachados precordiais positivos de um
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defeito cardiaco congénito podem ser um impulsdrieettar direito e componente pulmonar
acentuado da segunda bulha (CRAIG, 2006).

Em lactentes, os sinais e sintomas de insuficiéradediaca séo taquipnéia,
taquicardia, irritabilidade, ma perfusdo periféricginais clinicos de baixo deébito, a
hepatomegalia, a sudorese excessiva, a dificuldadeuccéo, as infec¢des respiratérias de
repeticio e o0 baixo desenvolvimento poéndero-estatBOCCHI, 2009). Se uma
regurgitacdo da valva atriovetricular comum siguaifite estiver presente, um sopro sistolico e

ritmo de galope s&o frequentemente audiveis (CALABRD06).

Em pacientes com sindrome de Down, o atraso eloideda resisténcia pulmonar é
muito mais prolongado, e em alguns pacientes isde pao ocorrer, portanto, nestes doentes
frequentemente ndo se ausculta o sopro sistolé&careca manifestacdo semioldgica pode ser

cianose intermitente, devido a invers&o do dessqguerda-direita (CASALDALIGA, 2005).

Nos pacientes que sobrevivem aos primeiros mesesidde a doenca vascular
pulmonar desenvolve-se, e de certo modo, freigperthuxo pulmonar. Isso se traduz em uma
ligeira e gradual melhora dos sinais e sintomagsi#iciéncia cardiaca. Essa melhora € mais
evidente a partir do primeiro ano de vida (CASALDGI, 2005). Com o desenvolvimento
da hipertensdo pulmonar irreversivel e da sindra®meEinsenmenger, a tolerdncia aos

esforgos vai reduzindo e a cianose vai se desesvids

No defeito do septo atrioventricular parcial, o dpeaclinico € menos grave que na
forma total. Alguns pacientes ndo vao apresentdnrsias até a idade adulta, quando a queda
da complacéncia ventricular esquerda leva a um aionm® shunt interatrial e uma potencial
insuficiéncia cardiaca. O comeco da faléncia caedfaramente ocorre antes dos trinta anos
de idade, e pode aparecer somente apds os cincuerga(SOMERVILLE, 1964). Alguns
pacientes podem ter sintomas de hiperfluxo sangumémonar, especialmente durante
esforco fisico. Outros irdo se manifestar com lfigéo atrial relacionada ao aumento do atrio
direito devido ao desvio esquerda-direita ou aumeshd atrio esquerdo causado pela
insuficiéncia mitral (FLEISHMAN, 2014).

Os sinais encontrados no exame fisico do paciemteacforma parcial do defeito do
septo atrioventricular, geralmente séo: longo e fiesdobramento da segunda bulha durante
a respiracdo; sopro sistolico de ejecdo em bortanas superior esquerda, com irradiacao

para campos pulmonares devido ao aumento do flexgadgue através da valvula pulmonar;
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aumento do impulso precordial do ventriculo diregopro diastélico pode estar presente
como resultado do aumento do fluxo sanguineo arad@& valva tricispide; sopro

holosistolico em foco mitral, devido insuficiéncdassa valva (FLEISHMAN, 2014).

2.6. Diagnostico

E possivel diagnosticar o defeito do septo atriti@rar total ainda na vida
intrauterina, através da ultrassonografia obsgétlie rotina. No entanto, as taxas de deteccao
pré-natal do defeito do septo atrioventricular Baxas. Em um estudo no Reino Unido, com
92 recém-nascidos com defeito do septo atrioveutéi¢otal, somente 29% foi detectado pela
ultrassonografia obstétrica de rotina (TER-HEIDE)4).

Na visdo das quatro camaras, a presenca cardactedstum largo defeito na cruz do
coracdo, que envolve os septos atrial e ventricdaruma grande e comum valva
atrioventricular sdo as principais caracteristigasa o diagnostico (MACHADO, 1988). Se
essas anomalias sdo suspeitadas na ultrassonampaférica, a mae deve ser encaminhada
para realizar uma ecocardiografia fetal.

Devem ser pesquisadas outras anomalias no ecogiandia fetal em casos de defeito
do septo atrioventricular. Deve-se incluir: deteragdo do sitio atrial, das conexdes
ventriculo-arteriais, do diametro dos ventriculadoecalibre do arco da aorta. A deteccdo de
outras anomalias € muito importante para que, tiranaconselhamento familiar, uma

indicagao precisa do resultado possa ser dada (GR2I06).

O diagnostico pos-natal pode ser suspeitado atrdeéalteracdes na radiografia de
térax e no eletrocardiograma. A radiografia dexdyaralmente demonstra cardiomegalia e
congestdo pulmonar. A alteracdo mais caracteridticdefeito do septo atrioventricular total
no eletrocardiograma € um desvio para os quadranjgsriores e esquerdos do complexo
QRS no plano frontal (CASALDALIGA, 2005; CALABRO, 0R6; CRAIG, 2006;
FLEISHMAN, 2014). Blogueio atrioventricular do prino grau esta presente na maioria dos
casos e prolongamento do complexo QRS esta presemtenais da metade dos casos
(CRAIG, 2006).

O ecocardiograma com doppler é o exame que prap@® diagnostico funcional e

anatdmico dessa patologia. Geralmente, ndo é remessutra modalidade de avaliacao
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diagnostica mais invasiva para indicar a reparagiargica (MEISNER, 1998;
CASALDALIGA, 2005; CALABRO, 2006; FLEISHMAN, 2014)A ecocardiografia mostra
a comunicacdao interatrial tipmstium primuma valva atrioventricular comum subjacente e o
defeito na via de entrada do septo interventriQ@&LABRO, 2006). O estudo com doppler

evidencia o desvio esquerda-direita.

A avaliacdo ecocardiografica permite avaliar: aspnga e o tamanho da comunicacao
interatrial e interventricular; a dire¢do do shuat;morfologia da valva atrioventricular
(inclusive a classificacdo de Rastelli); o tamandbs ventriculos; o nimero e a localizagéo
dos musculos papilares; se ha obstrucéo da viaida dos ventriculos; a funcdo ventricular;
e se ha anomalias associadas (CALABRO, 2006; CR20G6; FLEISHMAN, 2014).

O ecodopplercardiograma no defeito do septo atnioiellar parcial evidencia o
defeito atrial localizado proximo awux cordis e o doppler detecta e gradua a regurgitacao
mitral tipicamente produzida pela fenda no seudiaranterior (CASALDALIGA, 2005).

A angiografia ndo é mais indicada para o diagndstitineiro do defeito do septo
atrioventricular. Sua principal indicacdo é paransugar a resisténcia vascular pulmonar
diante da suspeita de hipertensdo pulmonar (CASALBA, 2005; CALABRO, 2006;
FLEISHMAN, 2014). Com a finalidade de avaliar oaelst e a reversibilidade da doenca
vascular pulmonar (CASALDALIGA, 2005).

Pacientes com elevada resisténcia vascular pulnagam ser avaliados quanto a
resposta ao oxigénio e ao uso de vasodilatadorpecifisos da artéria pulmonar
(FLEISHMAN, 2014). Pacientes com uma resisténciacukar pulmonar calculada de 10
unidades Wood / m2 ou superior que nao caia almsxn 7 unidades Wood / m2 em resposta
aos vasodilatadores estdo em risco aumentado dde nagds o reparo cirdrgico
(FLEISHMAN, 2014).

Devido a alta incidéncia de defeito do septo a&mdricular em portadores de
sindrome de Down, Tubman e colaboradores (1991¢rsu@ rastreio para cardiopatias
congénitas atraves da ecocardiografia logo ap@scimento do portador da trissomia do 21.
Esse rastreio reduziu significativamente a idadennmento da cirurgia e consequentemente
a morbimortalidade dessa patologia na Suécia (FRID4) e na Holanda (HOOHENKERK,
2010).
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2.7. Tratamento

O tratamento do defeito do septo atrioventriculamgnentemente cirdrgico. A terapia
medicamentosa visa melhorar os sinais e sintomassdfciéncia cardiaca, para compensar o
paciente para a cirurgia (CASALDALIGA, 2005; CALAER 2006; BOCCHI, 2009).

A terapia farmacologica é baseada em digitalicasiéticos e vasodilatadores. A
terapia oral com digoxina inicia-se com 20 audflkg de peso em trés doses ao longo de 24
horas e continua em uma dose de manutencédo dé® g @k de peso por dia, dividida em
duas doses diarias. A terapia diurética é baseatadueosemida, 1 a 6 mg/kg/dia, e
espironolactona, 2 a 3,5 mg/kg/dia. A terapia viatzdiora € baseada em inibidores da
enzima conversora da angiotensina, geralmentedp®5 a 3 mg/kg/dia, ou enalapril 0,1 a
0,4 mg/kg/dia. Betabloqueadores podem ser utilizamn pacientes estaveis, principalmente
propranolol, carvedilol e metoprolol (CALABRO, 2Q@OCCHI, 2009).

E importante promover uma adequada nutricio a esaeintes, visto que a
insuficiéncia cardiaca é causa de pobre alimentagdéficit de crescimento. Usualmente é
necessario suplementacao calorica, uso de sondgasiisca. Em casos raros, gastrostomia
necessaria (BOCCHI, 2009; FLEISHMAN, 2014).

O tratamento definitivo dessa patologia € cirargieu objetivo é fechar todos os
defeitos septais e reparar a valva atrioventriq@@®&AIG, 2006). A cirurgia para o defeito do
septo atrioventricular total é preferencialmentegpmada para antes dos 12 meses de vida,
idealmente antes dos 6 meses, com o intuito daravidesenvolvimento da doenga vascular
pulmonar (CASALDALIGA, 2005; CALABRO, 2006; CRAIR006).

Para o fechamento dos septos interatrial e intéealar, as opcdes cirurgicas séo
com um unicgpatchou com duplgatch (CRAIG, 2006). Outra alternativa foi sugerida por
Wilcox e colaboradores (1977), que consiste nodewnto do defeito do septo interatrial
com umpatch e sutura direta da valva atrioventricular comumtoymo de defeito do septo
interatrial. Na técnica do uniqmatch um patch é utilizado para fechar o defeito dos septos
atrial e ventricular, a valva atrioventricular camwe dividida e reinserida npatch Na
técnica do duplgpatch um patch é utilizado para fechar o defeito interatrial evadva
atrioventricular comum é suturada no topopdch Outro patché utilizado no fechamento
do septo atrial e é suturado na valva atrioveritiice nopatch ventricular (FLEISHMAN,
2014).
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Dados observacionais que comparam essas trésagcsao limitados, porém com
resultados similares quanto a mortalidade intraipea e a regurgitacdo valvar residual
(CRAIG, 2006; FLEISHMAN, 2014). Atz e colaboradorg911), ao concluir que as trés
técnicas cirurgicas ndo diferiram entre os resakagresumiram que a preferéncia cirurgiao,
experiéncia institucional e familiaridade com undégnica especifica em vez da prépria

técnica € que proporciona os melhores resultados.

No defeito do septo atrioventricular parcial, aiéagdo do momento cirlrgico €
eletivo, devido o quadro clinico mais brando (CRA2806). Geralmente o reparo é realizado
na primeira década de vida (MEISNER, 1998). O olmetla cirurgia é fechar o shunt
interatrial e restaurar a competéncia da valvaaiif técnica cirargica utilizada € o Unico
patchpara o fechamento da comunicacao interatrial (CASRLIGA, 2005). O fechamento
da fenda no folheto anterior da valva mitral aigdam assunto controverso (CRAIG, 2006).
No caso de insuficiéncia mitral moderada a gravienda da valva mitral € suturada, e as

vezes é necessaria anuloplastia, se dilatacaorastiger presente (FLEISHMAN, 2014).

Na forma intermediaria do defeito do septo atriosremlar, a técnica cirargica €
individualizada, e depende do tamanho da comurocag&rventricular. Em caso de um
defeito interventricular pequeno, a ventriculoseratfta pode ser utilizada. Caso esse defeito
seja maior, utiliza-se umatch(FLEISHMAN, 2014).

O termo defeito do septo atrioventricular desbaado € utilizado quando ha
hipoplasia ventricular, tanto esquerda como dirditaresenca de ventriculo desbalanceado é
um fator de risco independente que afeta a sol#evia desses pacientes (FORMIGARI,
2004). O manejo dessa associacdo ainda € difician@ algum ventriculo € muito
hipoplasico, e a abordagem biventricular ndo € ipeksa cirurgia paliativa € realizada
(cirurgia de Fontan modificada) (CRAIG, 2006; FLHISAN, 2014). A mortalidade é
elevada nesses casos. Cardiopatias congénitasaassodevem ser corrigidas no mesmo ato

cirirgico (CRAIG, 2006).

As complicac¢des da cirurgia de correcdo primariaefeito do septo atrioventricular
incluem: hipertensdo pulmonar, arritmias, desviquesda-direita residual e complicacdes

valvares.

A incidéncia de hipertensdo pulmonar p6s-operatiaaa-se com o aumento da idade

no momento da cirurgia. E importante descartarasaescundarias de hipertens&o pulmonar,
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como insuficiéncia mitral ou defeito residual. Matar e colaboradores (2014) observou que o
DSAV é a patologia mais associada a hipertensaogndr nos casos de pacientes portadores
de sindrome de Down e cardiopatia congénita. Artépsdo pulmonar pode ser tratada com

sedacao, oxigenoterapia e 0xido nitrico inalat@fFlcEISHMAN, 2014).

Arritmias pos-operatdrias incluem disfuncdo do nédinusal, taquicardia ectépica
juncional e BAV total (FLEISHMAN, 2014). S&o comgdigbes raras. Dunlop (2004)
encontrou uma incidéncia de arritmias pos-opel@dde 17%. A incidéncia de BAV total
variou de 0 a 4% (ASHRAF, 1993; BACKER, 1995; BASINA 2006).

As complicac¢des valvares tipicamente envolvem wavalitral. Incluem insuficiéncia
e estenose mitral. A insuficiéncia mitral é a cdoggdo pos-cirdrgica mais comum, e a
principal causa de reoperacéo nesses doentes (NYQIM; MEISNER, 1998; FORMIGARI,
2004; HOOHENKERK, 2010; ATZ, 2011). Pacientes gaeppssuiam insuficiéncia valvar
pré-cirurgia tem risco aumentado de ter insufig@nalvar pds-cirurgia e necessitar de
reoperacao tardia (HOOHENKERK, 2010; STEPHENS, 2085incidéncia de estenose
mitral € muito menor que a incidéncia de insufici@mmitral pos-operatoria (BIRIM, 2009;
STULAK, 2009). Avaliar a morfologia da valva antee reparo cirlrgico e evitar o
fechamento excessivo da fenda no folheto anteowralva mitral reduz a incidéncia de
estenose mitral pos-operatoria (FLEISHMAN, 2014).

2.8. Prognostico e Sobrevida a Longo Prazo

Ao longo do tempo, o progndéstico a longo prazo gisentes portadores de DSAV
melhorou bastante. O manejo cirdrgico dessa pasogluiu nas ultimas quatro décadas de
cirurgia paliativa de bandagem pulmonar para orcepeamario (CRAIG, 2006). Houve uma
reducdo significativa da mortalidade associada @ec@o primaria dessa patologia e a
reducao da idade no momento da cirurgia.

A mortalidade relacionada a cirurgia priméaria deregdo do DSAV depende da
anatomia da malformacao, do estado clinico do éoentio grau de hipertensdo pulmonar
(CASALDALIGA, 2005). Atualmente, a mortalidade pésurgia é inferior a 15% (AL-
HAY, 2003; DUNLOP, 2004; FORMIGARI, 2004; FRID, 260HOOHENKERK, 2010;
STEPHENS, 2015). A sobrevida apds cinco anos excsd80% (FORMIGARI, 2004;
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HOOHENKERK, 2010). Em quinze anos, HOOHENKERK e ataradores (2010)
encontrou uma sobrevida de 88,6%.

FRID e colaboradores (2004), em estudo realizado 801 criancas diagnosticadas
como portadoras de DSAV nascidas na Suécia ent® 44997, evidenciou uma queda da
mortalidade pos-operatoria de 28% entre 1973 a 18aa 1% entre 1993 a 1997.
Encontraram também uma queda significativa na iietde aos cinco anos de idade: maior
que 30% entre 1973 e 1977, para menor que 10% EfRe 1997.

Quanto a necessidade de reoperagcdo a longo prammg de 20% dos doentes
necessitardo de uma nova cirurgia (AL-HAY, 2003 RMOGARI, 2004; HOOHENKERK,
2010). A principal causa de uma nova intervenca@argica € insuficiéncia mitral (NAJM,
1997; AL-HAY, 2003; FORMIGARI, 2004; HOOHENKERK, 20), seguido de estenose
subadrtica, defeito no septo residual e por Ultiohmgueio atrioventricular total (NAJM,
1997). O intervalo médio até uma nova intervengéogica € de cerca de 2 anos (AL-HAY,
2003; HOOHENKERK, 2010).

Faz-se necessario o seguimento a longo prazo apépavo dessa malformacéo,
principalmente para monitorar a funcao valvartmai cardiaco e a via de saida do ventriculo
esquerdo. Sao realizadas consultas anuais de retimxames complementares, como

eletrocardiografia e ecocardiografia (FLEISHMAN 120

Apdés a recuperacdo completa da cirurgia, as afilddg diarias normais séo
permitidas. A maioria dos pacientes permanece tassatico com um estado funcional
normal. A 362 conferéncia Bethesda fornece oriéemgcle exercicios e participacédo atlética
para pacientes com doenca cardiaca congénita. €enfes que ndo tém defeitos residuais
possuem fungao ventricular normal, e nenhuma ewidéde taquiarritmias atriais ou
ventriculares podem participar em todos 0s espodegetitivos sem restricoes. Os pacientes

que tém arritmias cardiacas ou lesfes residuaisaadas individualmente (MARON, 2005)
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RESUMO

INTRODUCAO: O manejo dos pacientes com Defeito dpt8 Atrioventricular (DSAV) tem

se tornado mais agressivo nos ultimos anos natitentde reduzir complicacdes como
insuficiéncia cardiaca e hipertensdo pulmonar emgivel. Atualmente, preconiza-se que a
cirurgia seja realizada antes do primeiro anoida gom mortalidade hospitalar esperada <
10%. OBJETIVO: Revisar 0os casos de pacientes sutiwsed cirurgia de correcdo do DSAV
no Hospital do Coracdo em Sergipe. MATERIAIS E MEXQS: Estudo retrospectivo,
descritivo e observacional realizado através déisende prontuarios de pacientes portadores
de DSAV operados consecutivamente no Hospital da¢@o em Sergipe, entre janeiro de
2004 e dezembro de 2014. Analise estatistica: mainmmaxima, média e desvio padréo.
RESULTADOS: Foram operados 50 pacientes. ldadean&@i67 + 42 meses (23 pacientes
com idade< 12 meses). 34 eram do sexo feminino. Média de: dds62 + 9,3 kg. Quanto a
forma: quatro DSAVI, 11 DSAVP e 35 DSAVT. 26 erawrtadores de sindrome de Down.
Complicacdo mais frequente: Sindrome de Baixo Dgekicontrada em 28% dos pacientes.
No ecocardiograma, foram encontrados: 21 pacieaeshipertensao arterial pulmonar; trés
com insuficiéncia valvar moderada e nenhum comitdefesidual no septo atrioventricular.
A mortalidade hospitalar foi de 8%. CONCLUSOES: Aaionia dos pacientes eram
portadores de DSAVT (70%). Houve associacdo enA\De sindrome de Down (52%). A
média de idade na cirurgia foi alta e a porcentageraperados antes dos 12 meses foi baixa
(46%). Apesar disso, houve uma baixa incidéncialefeitos residuais e uma mortalidade

hospitalar aceitavel.
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INTRODUCAO

Defeito do Septo Atrioventricular (DSAV) represenian grupo de cardiopatias
congénitas caracterizado pelo desenvolvimento aasadm septo atrioventricular e do coxim
endocardico. Manifesta-se de trés formas, a salpedefeito do septo atrioventricular total
(DSAVT), também chamado de forma completa, obssevama comunicacgéao interatrial tipo
ostium primumuma valva atrioventricular comum e uma defici@nariavel na entrada do
septo interventriculdr O defeito do septo atrioventricular parcial (DSAVcaracteriza-se
somente pela comunicagcdo interatrial tipmstium primum havendo duas valvas
atrioventriculares distintdsPor Gltimo, a forma intermediaria (DSAVI) é camaizada por
duas valvas atrioventriculares distintas, porém caromunicacdo interatrial e

interventriculaf.

A incidéncia estimada de DSAV, na era da ecocardf@gbidimensional, varia entre
0,24/1000 nascidos vivos e 0,31/1000 nascidos VivAmbos os sexos sdo igualmente
afetados, com uma pequena predominancia no sexaoifen(relacdo feminino/masculino

1,3/1). Sabe-se que ha uma estreita relacéo entre dstagjme a Sindrome de Dowh

O manejo dos pacientes com DSAV tem se tornado aggesssivo nos ultimos 15 a
20 anos numa tentativa de reduzir complicacbesopesccomo insuficiéncia cardiaca e mais
tarde, hipertensdo pulmonar irreversivel Atualmente, preconiza-se que a cirurgia de
correcdo priméaria seja realizada antes do prime de vidh com mortalidade hospitalar

esperada < 1096

O presente trabalho tem como objetivo revisar ad<ale pacientes submetidos a
cirurgia de correcao primaria do DSAV no Hospital@oracdo em Sergipe entre janeiro de
2004 e dezembro de 2014.

METODOS

Trata-se de um estudo transversal, retrospectivbservacional realizado através de
analise de prontuarios dos pacientes portadoreBedeito do Septo Atrioventricular que
estiveram internados consecutivamente no HospitaCdracdo em Sergipe, no periodo de
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janeiro de 2004 a dezembro de 2014, para realizauggia de correcdo priméaria do Defeito

do Septo Atrioventricular.

Foram incluidos no estudo os prontuarios de todggagcientes diagnosticados como
portadores de DSAV no relato da ficha cirdrgicaubnsetidos a correcdo primaria dessa
patologia no Hospital do Coracdo em Sergipe. EpatHse os prontuarios incompletos.
Foram pesquisadas as seguintes variaveis: dadosgdiefinos (idade, sexo e peso); dados
clinicos (forma, classificacdo de Rastelli, presede sindrome de Down e presenca de
cardiopatias congénitas associadas); dados dagiairtécnica cirdrgica e tempo de
Circulacdo Extracorpérea — CEC); e dados da evollgiEpitalar (tempo de internacdo na

UTI, complicacdes, ecocardiograma pos-cirurgicooetatidade hospitalar).

Considerou-se cardiopatia congénita associada aoyeé foi descrita na ficha
cirirgica. Tempo de CEC superior a 120 minutos definido como tempo de CEC
prolongado. Definiu-se sindrome de baixo débito @@ualquer alteracdo nos quatro fatores
que interferem no débito cardiaco (pré-carga, pdga; contratilidade miocardica e
frequéncia cardiaca), caracterizada clinicamente poadorese, agitacdo psicomotora,
extremidades frias, labios cianosados ou palidaksop periféricos ausentes ou filiformes,
hipotensdo e oliguria, que estiveram relatados nootpario. Complicacdo respiratéria foi
definida como evidéncia clinica de infeccdo do otrakspiratorio ou pneumotorax
acompanhada de alteracdo radiologica compativehsi@erou-se como coagulopatia,
sangramento por neutralizagéo inadequada da heapatirpor plaguetopenia, necessitando de
outra dose de protamina ou transfuséo de concenttaglaquetas. Hipertensao pulmonar foi
definido como valor da presséo sistolica da argguianonar maior ou igual a 30 mmHg, no
laudo do ecocardiograma transtoracico. Mortalidhdepitalar foi definida como 6bito

ocorrido durante a internagao.

Os dados coletados foram armazenados em planétr@réta, Microsoft Office Excel

2007, para analise estatistica quantitativa: minméima, média e desvio padrao.

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica Envob@ Seres Humanos da
Universidade Federal de Sergipe em 13 de outubro 2085 (N° CAAE -
49743815.7.0000.5546).
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RESULTADOS

Entre janeiro de 2004 e dezembro de 2014, foramadpe 50 pacientes portadores de
DSAV. Desses, quatro possuiam DSAVI, 11 DSAVP &©3$AVT. Dentre os portadores da
forma total, quinze (42,86%) foram classificadomooRastelli tipo A, treze Rastelli tipo B
(37,14%) e sete (20%) Rastelli tipo C.

A idade média no momento da cirurgia foi de 32,6/24meses, com um intervalo de
1,3 a 168 meses. Vinte e trés pacientes (46%) fyasdade< 12 meses. A menor média de
idade foi encontrada entre os portadores de DSA&YTL8 + 37,67 meses, com 60% operados
antes do primeiro ano de vida (tabela 1).

O peso médio no momento da cirurgia foi de 11,823tkg, com um intervalo de 3,7
a 45 kg (tabela 1). Houve predominancia do sexani@m em nossa amostra, 34 pacientes
(68%), com uma relacéo feminino por masculino dep2ra 1.

Dois pacientes foram excluidos da analise da idadi@ peso, visto que destoavam da
amostra. Um paciente, sexo feminino, possuia 58 anpesava 105 kg. O outro paciente,
sexo masculino, 64 anos e pesava 75 kg no momeatoop#ragdo. Ambos eram
coronariopatas, internaram para realizar revaseat#io do miocardio, e durante a
investigacdo, foram diagnosticados com DSAVP. Anpita foi a 6bito durante a internacéo
hospitalar.

MEDIA MINIMA MAXIMA

IDADE (MESES) 47,25 + 8,69 11 00 96,00
PESO (KG) 1393603

IDADE (MESES) 59,22 % 0,54 12 00 156 00
PESO (KG) 19,76 £ 13,31

IDADE (MESES) 24,18 + 7,67 168
PESO (KG) 8,86+ 6,83 37 347
Tabela 1. Anilise da idade em meses por formas de defeito do septo atrioventricular. DSAVI = Defeito do Septo Atrioventricular

Intermediario. DSAVP = Defeito do Septo Atrioventricular Parcial. DSAVT = Defeito do Septo Atrioventricular Total.

Vinte e seis pacientes (52%) possuiam sindrome aenDdos quais vinte e trés
portavam DSAVT. Somente um paciente portador de OFSAossuia sindrome de Down
(tabela 2).

DSAVI 3(75%) 1(25%)
DSAVP 1(9,09%) 10 (90,90%)
DSAVT 23 (65,71%) 12 (34,29%)
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| Total | 26 (52%) | 24 (48%)
Tabela 2. Divis&o dos portadores de sindrome de Down por formas de Defeito do Septo Atrioventricular. *SIM, portadores de sindrome de Down.

“*NAO, ndo portadores de sindrome de Down. DSAVI = Defeito do Septo Atrioventricular Intermediario. DSAVP = Defeito do Septo Atrioventricular
Parcial. DSAVT = Defeito do Septo Atrioventricular Total.

Quanto as cardiopatias congénitas associadas, feraontradas: Persisténcia do
Canal Arterial em oito pacientes; Comunicacdo #atteal em quatro; Degeneracao
Mixomatosa Valvar em dois; Tetralogia de Fallot dois; Estenose Subadrtica em um;
Isomerismo Atrial Esquerdo em um; e associacao idé@nsia do Canal Arterial e
Comunicacéo Interatrial em quatro. Trés pacientssydam o ventriculo direito hipoplasico,

e um possuia hipoplasia do ventriculo esquerdoalelgve.

Todas as cirurgias foram realizadas pelo mesmagi#o. Foi utilizada anestesia
combinada venosa e inalatéria, hipotermia modeagoi@funda e cardioplegia sanguinea. A
técnica mais utilizada para o fechamento do sejptovantricular foi a duplgatch em 32
pacientes, sendo dois DSAVI e 30 DSAVT. Todos asepdes portadores de DSAVP foram
submetidos ao fechamento dteft da valva mitral. A técnica Unicpatch associada a
ventriculosseptorrafia foi utilizada em quatro pates, todos portadores de DSAVT. Um
paciente diagnosticado com DSAVT teve seu defeitonieel ventricular fechado
espontaneamente, necessitando apenas de paich (tabela 3). Todas as cardiopatias

congénitas associadas foram corrigidas no mesmuoteimirgico.

DSAVI

2 (50%)

0

2 (50%)

DSAVP

11 (100%)

0

0

DSAVT

1(2,86%)

4(1143%)

30 (85,71%)

Total

14 (26%)

4(8%)

32 (64%)

Tabela 3. Divisao da técnica cirdrgica utilizada por formas de Defeito do Septo Atrioventricular. DSAVI = Defeito do Septo Atrioventricular Intermediario.
DSAVP = Defeito do Septo Atrioventricular Parcial. DSAVT = Defeito do Septo Atrioventricular Total.

O tempo médio de Circulacdo Extracorporea foi d®4 39,5 minutos, com um
intervalo de 50 a 245 minutos. Sete pacientes faammetidos a tempo de CEC prolongado.
Todos os pacientes submetidos a tempo CEC prolonggdesentaram algum tipo de

complicagdo na UTI.

A média de dias internados na UTI foi de 4,46 24j#&s, com um intervalo de dois a
30 dias. Vinte e cinco (50%) pacientes sofreranuralgipo de complicacdo. Sindrome de
baixo débito foi a complicacdo mais frequente, vdarem 14 pacientes. Cinco pacientes
desenvolveram complicacbes respiratorias, trés koangm com coagulopatia, dois
desenvolveram Bloqueio Atrioventricular Total (BAWTe um paciente apresentou

insuficiéncia renal aguda.
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O laudo do ecocardiograma pés-cirirgico evidencipe 21 pacientes (42%)
possuiam hipertensdo pulmonar, e trés pacienteg (@8ssuiam insuficiéncia valvar

moderada. Nenhum paciente apresentou defeito edsidisepto atrioventricular.

Quatro pacientes (8%) foram a Obito durante anatgio hospitalar. Uma paciente do
sexo feminino, 12 meses, pesava 7 kg, portadof2S#VP associado a isomerismo atrial
esquerdo e drenagem anbmala total de veias pulemnii submetida a 245 minutos de
CEC, fez fibrilacdo ventricular pOs-parada circbiteet total, necessitando de marca-passo
provisorio. Durante a internacdo na UTI, foi a Olpor hiperpotassemia. Outra paciente do
sexo feminino, 50 anos, pesava 105 kg, fumanteert@ipsa, portadora de DPOC,
coronariopata, internou para realizar revasculgéiazalo miocardio, no momento da cirurgia,
identificou-se 0 DSAVP. Foi submetida a 160 minulesCEC. Recebeu alta da UTI apds
trés dias, porém na enfermaria, desenvolveu FgddaAtrial, e foi a Obito por Fibrilagdo
Ventricular. Outra paciente do sexo feminino, 1&ese pesava 6,5 kg, portadora de DSAVT
e ventriculo direito hipoplasico, foi submetida @ 1Iminutos de CEC. Apés 30 dias de
internacdo na UTI, foi a Obito por choque séptiBolltima paciente, também do sexo
feminino, 20 meses, pesava 9,5 kg, portava DSARTA e CIA ostium secundupfoi
submetida a 110 minutos de CEC. Foi a 6ébito na pdFlinsuficiéncia ventricular bilateral,

devido hipertensao pulmonar grave.

DISCUSSAO

A forma Total do DSAV foi a mais prevalente em rmsstudo, 70% da amostra. Esse
achado é concordante com Hoohenkerk e colabor&d@eslop e colaboradorés Meisner
e Guenther que acharam 67%, 86% e 65,7% de DSAVT respectimtem A forma
intermediéria é a forma mais rara da doenca. Emonestudo, foram encontrados somente
quatro pacientes (8%) portadores de DSAVI. Resoltadmelhante a Hoohenkerk e
colaboradorés que acharam 8,6% de DSAVI.

Houve predominio do sexo feminino em nossa amostrey uma relacdo sexo
feminino/masculino de 2,1 para 1. Esse dado é cdante com Frid e colaboradotesPinto
e colaboradorésjue observaram uma relacdo de femininos por niessule 1,3 para 1l e 1,8
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para 1, respectivamente. A razdo dessa predomandwisexo feminino ainda continua

desconhecida.

A associagdo DSAV e sindrome de Down foi encontead&2% da nossa amostra, 0
que reforca a ja conhecida associacdo entre easalogias™’"? Devido a alta incidéncia de
defeito do septo atrioventricular em portadores siedrome de Down, Tubman e
colaboradores em 1991sugeriu o rastreio para cardiopatias congénitaavés da
ecocardiografia logo apds o nascimento do portdddrissomia do 21. Esse rastreio reduziu
significativamente a idade no momento da cirurg@esequentemente a morbimortalidade

dessa patologia na Holarfgana Suécfa

O manejo cirdrgico do DSAV evoluiu nas ultimas qoatécadas de cirurgia paliativa
de bandagem pulmonar para o reparo primarg@ouve uma reducdo significativa da
mortalidade associada a corre¢do primaria desséogit e a reducdo da idade no momento
da cirurgia. A mortalidade hospitalar dessa patalogariou de 0% a 1588°1912
Hoohenkerk e colaboradofegm sua experiéncia de mais de 30 anos no maneSAV,
encontrou uma meédia de idade de 2,4 anos, com 6&%%acientes operados com idade até
12 meses, porém com um decréscimo da idade médango das trés décadas de 5,2 anos
para 8,1 meses. Associada a queda da mortalidagédiar de 13,3% no periodo anterior a
1996, para 3,2% ap6s 1996. Frid e colaborafoees estudo realizado com 801 criancas
diagnosticadas como portadoras de DSAV nascid&ugaia entre 1973 e 1997, evidenciou
uma queda na média de idade no momento da cirdeg29,9 meses no periodo de 1973 a
1977 para 4,2 meses no periodo de 1993 a 1997 ofttamie com a queda da mortalidade
pos-operatoria de 28% entre 1973 a 1977 para 1ké 2893 a 1997. No presente estudo, a
meédia de idade no momento da operacao foi alte6{3)eses), com uma mortalidade
hospitalar de 8%. Nao foi possivel observar a @sgfio da idade no momento da cirurgia ou
a taxa de mortalidade hospitalar ao longo do temp@@resente estudo devido a amostra
pequena. Porém, em trabalho realizado na mesnitaigéd, foi evidenciado uma reducdo na
mortalidade hospitar entre pacientes operados @vdiopatia congénita de 9,8% no periodo
de 2000 a 2007 para 5,4% no periodo de 2007 ¢200

Insuficiéncia valvar é o principal defeito resid@al principal causa de reoperacéo
tardia no DSAV. A incidéncia de insuficiéncia valyads operatéria variou de 8% a 42%
451L1% Meisner e Guentheem estudo publicado em 1998, evidenciou 35,5%slgitiéncia

valvar moderada e 6,5% de insuficiéncia valvar ingrde, com 11,3% de reoperacao.
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Stephens e colaboradotesbservou 8% de insuficiéncia valvar moderada aitapte, com
taxa de reoperacdo também de 8%. O presente estigimciou um baixo indice de defeitos
residuais pos-cirargicos: 6% de insuficiéncia valwederada. Nenhum paciente apresentou

insuficiéncia valvar importante @huntentre cavidades direita e esquerda.

Hipertensdo pulmonar irreversivel € uma complicdgéguente no defeito do septo
atrioventricular. A incidéncia de hipertensdo puh@oaumenta com o aumento da idade no
momento da operac&o. Mourato e colaboraddsservou que o DSAV é a patologia mais
associada a hipertensédo pulmonar nos casos deeacportadores de sindrome de Down e
cardiopatia congénita. Na forma total, em poucosewmea doenca vascular pulmonar
desenvolve-se, por isso a intervencdo precoceatnemadd®’. Dunlop e colaboradorés
encontraram somente um paciente de 86 submetidosrécdo do DSAV com hipertenséo
pulmonar. A média de idade no momento do diagnbskicDSAV foi de 3 dias para os com
sindrome de Down e 35 dias para os ndo sindronizode. Quarenta e dois por cento da
nossa amostra apresentou hipertensao pulmonairpégia. Esse alto indice possivelmente é

reflexo da média de idade elevada no momento dacie

Vale ressaltar que o estudo possui limitagbes, ggr um estudo transversal e
retrospectivo. Isso dificulta a obtensdo de infagydes importantes. Embora todos os
pacientes tinham documentacdo clara de varidvetsatipias como técnica cirdrgica e
cardiopatias associadas, outras informacOes iseamess das variaveis pré-operatérias como
presenca de hipertensdo pulmonar foram menos besm@mtadas, impossibilitando sua
analise. Além disso, por ser uma cardiopatia catagé&ara, 0 nimero da nossa amostra foi

pequeno.

CONCLUSOES

A forma do Defeito do Septo Atrioventricular maigyalente foi a Total, encontrada
em 70% da amostra. Sexo feminino foi 0 mais prenalé68%). Houve forte associacéo entre
DSAV e sindrome de Down (52%). E ainda mais eviglenassociacdo entre sindrome de
Down e a forma Total (65,71%).
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A média de idade no momento da cirurgia foi adtaa porcentagem de pacientes
operados antes dos 12 meses de vida foi baixa (488€par desses dados desfavoraveis, a
incidéncia de defeitos residuais foi a menor atdeencontrada na literatura pesquisada, ou
seja, apenas 6%, e a mortalidade hospitalar foidaet (8%). No entanto, a incidéncia de
hipertensé@o pulmonar pos-cirirgica foi elevadaye igforca a necessidade de diagnosticar e
tratar mais precocemente essa patologia.
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