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RESUMO 
 

Defeito do septo atrioventricular total (DSAVT) é a cardiopatia congênita mais 
comum na síndrome de Down e gera preocupação quanto ao desenvolvimento de 
doença vascular obstrutiva pulmonar. Este estudo teve por objetivo avaliar a 
progressão da hemodinâmica pulmonar conforme o tempo de exposição à cardiopatia 
em crianças com DSAVT, avaliar a repercussão da associação com a persistência do 
canal arterial (PCA) e identificar preditores de pior prognóstico pós-operatório. Estudo 
tipo coorte retrospectiva por meio de avaliação de prontuários e laudos de pacientes 
submetidos a cateterismo cardíaco com o diagnóstico de DSAVT sem outra 
cardiopatia associada, exceto PCA. Pacientes foram divididos em três tercis de idade 
conforme dias de vida na data do cateterismo (T1: 25-162 dias, T2: 163-299 dias, T3: 
241-2963 dias) e, também, divididos em dois grupos conforme presença e 
repercussão do PCA. De janeiro de 2000 a dezembro de 2020, houve 137 casos 
selecionados, 129 (94,1%) com síndrome de Down, 80 (58,4%) do sexo feminino, 
idade mediana de 194,5 dias (25-2963 dias). Com o avançar da idade, houve aumento 
estatisticamente significativo da pressão pulmonar média (T1: 34,2±9,1; T2: 37,1±5,8; 
T3: 42±10,6 mmHg, p<0,001) e diastólica (T1: 19,4±5,3; T2 21,6±5,0; T3: 26,0±9,5, 
mmHg, p<0,001), resistência vascular pulmonar (T1: 3,24±1,69, T2: 3,47±1,19; T3: 
4,49±3,91, uW.m², p=0,023), antes e ao teste de vasorreatividade pulmonar (TVRP). 
Isso resultou em perda de elegibilidade cirúrgica, mais evidente após os 300 dias de 
vida. O grupo com PCA associado apresentou menor chance de ter responsividade 
aos critérios de Barst modificado (OR 0,22, IC 95%: 0,06-0,89, p=0,034) e, após 
ajustado para idade e sexo, o grupo com PCA teve maiores pressões pulmonares 
média [37,2 (35,9; 38,5) vs. 41,6 (37,7; 45,5) mmHg, p=0,041] e diastólica [21,7 
(20,7;22,6) vs. 26,8 (24,1;29,5) mmHg, p=0,041]. Em análise multivariada, a presença 
do desfecho composto pós-operatório de disfunção ou distensão de ventrículo direito 
ou óbito esteve associado apenas a pressão pulmonar diastólica pós-TVRP [OR 1,1 
(IC 95% 1,04-1,28) para cada 1 mmHg de aumento na pressão diastólica]. Este estudo 
demonstrou que em pacientes com DSAVT o tempo de exposição à cardiopatia está 
associado a piora da hemodinâmica vascular pulmonar, particularmente quando há 
associação com PCA, resultando em perda de elegibilidade cirúrgica após 10 meses 
de idade, e que a PAP diastólica pode ser preditor do desfecho composto disfunção 
ou distensão de ventrículo direito ou óbito. 
 
Palavras-chave: Defeito do septo atrioventricular total. Persistência do canal arterial. 

Doença vascular obstrutiva pulmonar. Teste de vasorreatividade 
pulmonar. Hipertensão arterial pulmonar. 

 
 



 
 

ABSTRACT 
 

Complete atrioventricular septal defect (CAVSD) is the most common 
congenital heart disease in the Down syndrome population, and there is a great 
concern for the development of pulmonary obstructive vascular disease. This study 
aimed to analyze the progression of pulmonary hemodynamic parameters with aging 
in children with CAVSD, evaluate the repercussions of the association with patent 
ductus arteriosus (PDA), and identify preoperative predictors of worse postoperative 
outcomes. This is a retrospective cohort study that evaluated data of patients referred 
to the Cath Lab with the diagnosis of CAVSD without any other associated congenital 
heart disease except PDA. Patients were divided into three age terciles based on days 
of life on the date of catheterization (T1: 25-162 days, T2: 163-299 days, T3: 241-2963 
days) and were also divided into groups according to the PDA repercussion. From 
January 2000 to December 2020, there were 137 cases selected, 129 (94.1%) with 
Down syndrome, 80 (58.4%) females, the median age of 194,5 days of life (25-2963 
days). With aging, there was a statistically significant higher mean (T1: 34.2±9.1; T2: 
37.1±5.8; T3: 42±10.6, mmHg, p<0.001), and diastolic (T1: 19.4±5.3; T2 21.6±5.0; T3: 
26.0±9.5, mmHg, P<0.001) pulmonary arterial pressures, pulmonary vascular 
resistance (T1: 3.24±1.69, T2: 3.47±1.19, T3: 4.49±3.91 Wu.m², p=0.023), before and 
after acute vasoreactivity test (AVT). This resulted in a loss of eligibility for anatomical 
correction, which became evident only after 300 days of age. The group with PDA 
presented fewer odds raio for achieving modified Barst criteria (OR 0,22, CI: 95% 0,06-
0,89, p=0,034). After adjusting to age and gender, the group with PDA had higher 
mean [37.2 (35.9; 38.5) vs. 41.6 (37.7; 45.5) mmHg, p=0.041] and diastolic [21.7 (20.7; 
22.6) vs. 26,8 (24.1; 29.5) mmHg, p=0,041] pulmonary pressures before and after AVT. 
On multivariate analysis, the presence of the post-operative composite outcome of 
right ventricle dysfunction or enlargement, or death, was associated with diastolic 
pulmonary arterial pressure after AVT [OR 1.1 (95% CI 1.04-1.28) for every 1 mmHg 
increase in diastolic pulmonary pressure]. This study shows that in children with 
CAVSD, aging is associated with the worsening of pulmonary vascular hemodynamics, 
particularly in the presence of PDA, resulting in a loss of eligibility for heart surgery 
after 10 months of age and that the diastolic pulmonary pressure can be a predictor for 
the composite outcome of right ventricle dysfunction or enlargement, or death. 

. 
 

Keywords: Complete atrioventricular septal defect. Patent ductus arteriosus. 
Pulmonary obstructive vascular disease. Acute vasoreactivity test. 
Pulmonary arterial hypertension. 
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1 INTRODUÇÃO 
 

O defeito do septo atrioventricular (DSAV), também conhecido como defeito 

do coxim endocárdico ou canal atrioventricular, é uma malformação cardíaca comum, 

representando cerca de 5% de todas as cardiopatias congênitas (1–4), com uma 

incidência de cerca de 3/10.000 nascidos vivos (5). É a cardiopatia mais comum em 

crianças com Síndrome de Down, ou trissomia do 21 (T21), com associação em quase 

50% dos casos cardiopatas (1,6–8). A forma total é mais comum na T21, enquanto 

associação com outras cardiopatias é mais comum na população não sindrômica 

(9,10). 

Há uma grande preocupação com as crianças com DSAVT em relação à 

progressão rápida para hipertensão arterial pulmonar (HAP) e desenvolvimento de 

doença vascular obstrutiva pulmonar (DVOP) devido à exposição prolongada ao alto 

fluxo e a altas pressões pulmonares, reduzindo qualidade e expectativa de vida, além 

de poder interferir no desfecho pós-operatório. Foi demonstrada uma evolução para 

hipertensão pulmonar importante mais precocemente em pacientes com DSAV em 

relação a outras cardiopatias congênitas (11), com mortalidade podendo chegar a 

55% (12). Para evitar esse desfecho, a maioria dos centros de cirurgia cardíaca 

recomendam realização de procedimento cirúrgico em DSAVT até os seis meses de 

idade, baseando-se em estudos de biópsia pulmonar (13,14) e de resultados 

cirúrgicos (15). 

Nos casos em que se deseja avaliar melhor as condições da vasculatura 

pulmonar, o cateterismo cardíaco é o procedimento de escolha, o qual quantifica com 

mais precisão o shunt esquerdo-direito, mensuração da HAP  e da resistência vascular 

pulmonar (RVP) e sua a reversibilidade teste de vasorreatividade pulmonar (TVRP) 

ou teste farmacológico (6). Também é possível estimar a complacência arterial 

pulmonar (CAP), que representa a elasticidade e extensibilidade dos vasos, e o tempo 

resistência-complacência (RC-time), que representa o tempo de decaimento diastólico 

da pressão pulmonar. Esses são conceitos mais novos na literatura que têm sido 

correlacionados a eventos adversos e ao desenvolvimento de HAP, maior gravidade 

da doença e menor sobrevida em pacientes com hipertensão arterial pulmonar 

primária (14,16–19). 

A persistência do canal arterial (PCA) é um defeito no sistema cardiovascular 

comumente associada ao DSAVT, englobando até 28% dos casos (1,20), mas sua 
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repercussão na hemodinâmica vascular pulmonar quando associada ao DSAVT ainda 

não foi descrita. 

 

1.1 JUSTIFICATIVA  

 

Devido ao risco de desenvolvimento de hipertensão arterial pulmonar (HAP) 

irreversível, pacientes com DSAVT devem ser submetidos a correção cirúrgica 

precoce, geralmente até os 6 meses de vida. O manejo perioperatório adequado é 

fundamental para reduzir a chance de complicações clínicas e cirúrgicas. A 

identificação dos pacientes de maior risco de complicações permitirá um melhor 

planejamento do momento cirúrgico, da disponibilização de recursos e da vigilância 

adequada para a prevenção e tratamento precoce das complicações no pós-

operatório. Pretende-se analisar os dados pré-cirúrgicos, incluindo idade ao 

cateterismo e cirurgia e características hemodinâmicas, que possam predizer o melhor 

ou pior desfecho evolutivo dessa população.  

 

1.2 OBJETIVOS 

 

1.2.1 Objetivo geral 

 

Avaliar se parâmetros hemodinâmicos obtidos em exame de cateterismo 

cardíaco predizem pior desfecho pós-operatório (disfunção ventricular ou óbito) em 

pacientes com DSAVT. 

 

1.2.2 Objetivos específicos 

 

a) Avaliar o impacto do tempo de exposição à cardiopatia na hemodinâmica 

pulmonar, associando-os a complicações em pós-operatório cardíaco; 

b) Avaliar os parâmetros hemodinâmicos com a realização de teste de 

vasorreatividade pulmonar (TVRP), associando-os a complicações em pós-

operatório cardíaco; 

c) Avaliar o impacto da persistência do canal arterial (PCA) nos parâmetros 

hemodinâmicos dessa população. 
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1.3 METODOLOGIA 

 

Esse estudo se caracteriza pelo delineamento retrospectivo observacional tipo 

coorte, realizado por meio de revisão de dados de laudos do cateterismo cardíaco e 

de prontuários físicos e eletrônicos. 
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2 REVISÃO DE LITERATURA 
 

Os primeiros registros do defeito do septo atrioventricular (DSAV) apareceram 

há mais de 140 anos (21), com um caso de abertura entre os dois átrios sem conexão 

com a fossa oval, apresentado em 1881 na Sociedade de Patologia de Londres 

(Pathology Society of London) pelo Dr. Norman Moore (22). Esse caso referia-se à 

comunicação interatrial tipo ostium primum (CIA-OP), cujo termo, assim como o canal 

atrioventricular comum, seriam descritos por Maude Abbott em 1936 (23). Na década 

de 1950, a persistência do canal atrioventricular (nome do DSAV na época) foi descrito 

e classificado por Wakai e Edwards (24,25) nas diferentes morfologias  completa, 

parcial e transicional. O termo defeito do septo atrioventricular só realmente surgiu em 

1982 (26), porém alguns autores preferem o uso do termo canal atrioventricular 

comum (21) por torná-lo mais amplo, englobando em seu nome não apenas a 

malformação nos septos cardíacos, mas também a malformação das valvas 

atrioventriculares características da cardiopatia, além de manter a homenagem às 

primeiras descrições. 

O DSAV representa cerca de 5% de todas as cardiopatias congênitas (1–4), 

com uma incidência de cerca de 3/10.000 nascidos vivos (5). É a cardiopatia mais 

comum em crianças com Síndrome de Down, ou trissomia do 21 (T21), presente em 

até 45% dos casos cardiopatas (1,6–8). 

 

2.1 MORFOLOGIAS E CLASSIFICAÇÃO DO DSAV 

 

O DSAV surge por uma falha na fusão dos coxins endocárdicos, mantendo a 

junção atrioventricular comum. Há também um aumento do ângulo entre a via de 

entrada e a via de saída do ventrículo esquerdo, com encurtamento da via de entrada 

e alongamento da via de saída, com deslocamento anterior da aorta, alteração 

responsável pela formação da imagem de “pescoço de ganso” na angiografia. Outro 

achado anatômico é o alinhamento dos músculos papilares em paralelo em relação 

ao septo ventricular. A valva atrioventricular única se desenvolve caracteristicamente 

com 5 folhetos: anterior (superior ou ponte-anterior), anterossuperior direito, mural 

direito, posterior (inferior ou ponte-posterior), e mural esquerdo (3,5,21,27–29). 

O  DSAV é classificado conforme seu achados anatômicos, o que interfere na 

sua repercussão clínica e em condutas terapêuticas (24,25,28–31). Pode se 
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apresentar com a valva atrioventricular dividida em duas valvas atrioventriculares, 

contendo: 

a) Apenas CIA-OP associado a comissura (cleft) no folheto anterior da valva 

mitral (forma conhecida como parcial); 

b) CIA-OP associada a uma pequena CIV restritiva tipo canal atrioventricular, 

obliterada pelo tecido subvalvar das valvas atrioventriculares, tendo 

fisiopatologia semelhante à forma parcial; 

c) Fusão na linha média entre os folhetos anterior e posterior da valva, 

dividindo-a em valvas atrioventriculares direita e esquerda, porém contendo 

CIV de via de entrada ampla, com fisiopatologia semelhante à forma 

completa, contendo ou não CIA-OP; 

d) Ausência de defeitos comunicando os átrios e ventrículos, com duas valvas 

atrioventriculares, porém com anel único e comissura (cleft) na valva 

atrioventricular esquerda. 

 

A forma total (DSAVT) contempla CIA-OP em posição superior e posterior a 

valva atrioventricular comum, em conjunto com uma comunicação interventricular 

(CIV) na via de entrada dos ventrículos logo inferior e anterior a valva atrioventricular. 

Pode ser descrito como desbalanceado caso haja há dominância de um dos 

ventrículos em relação ao outro, com a abertura das valvas atrioventriculares 

direcionada para o ventrículo dominante; esses casos podem evoluir para cirurgias 

paliativas e circulação univentricular. Também é descrita a classificação de acordo 

com a morfologia do folheto anterior conforme a classificação de Rastelli (32): 

a) Tipo A: folheto anterior ultrapassa um pouco a linha média e insere-se na 

crista do septo muscular; 

b) Tipo B: mais rara, o folheto anterior insere-se no músculo papilar anterior 

do ventrículo direito na parede septal direita; 

c) Tipo C: o folheto anterior insere-se ao septo. 

 

2.2 SÍNDROME DE DOWN E CARDIOPATIA CONGÊNITA 

 

Descrita em 1866 por John Langdon Down, a trissomia do 21 é a alteração 

cromossômica mais comum, ocorrendo em cerca de 1 a cada 800 nascidos vivos (33). 

No Brasil, conforme dados do SINASC (Sistema de Informações sobre Nascidos 
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Vivos), num período de 10 anos (2012 a 2021), nasceram 10.669 crianças com T21 

(CID Q90.0, Q90.1, Q90.2, Q90.9) de um total de 31.702.562 nascidos vivos (34), 

contabilizando 1 a cada 2.971 nascidos vivos. Esses dados provavelmente estão 

subestimados devido à subnotificação da suspeita ou diagnóstico de síndrome no 

campo 34 da declaração de nascido vivo, que deve ser preenchido logo ao nascer. 

A alteração cromossômica da T21 ocorre mais frequentemente por não-

disjunção meiótica (96% dos casos), mas pode ocorrer também por translocação (3 a 

4%), mosaicismo (1 a 2%) e trissomia parcial (<1%) (35–37). 

 

Além das alterações fenotípicas, malformações em outros órgãos e sistemas 

são mais prevalentes nessa população (38–41): 

a) Endócrino-metabólico: hipotireoidismo, obesidade; 

b) Hematopoiético: doença mileoproliferativa transitória, leucemia, deficiência 

de ferro; 

c) Autoimunidade: doença de Hashimoto, diabetes tipo 1, alopecia, doença 

celíaca, vitiligo, artrite idiopática juvenil; 

d) Musculoesquelético: luxação e instabilidade articulares, principalmente 

atlantoaxial; 

e) Gastrointestinal: disfagia, atresia ou estenose de duodeno, doença de 

Hirschsprung; 

f) Neurológicas: autismo, epilepsia, demência, Alzheimer, depressão; 

g) Respiratório: hipoplasia pulmonar, alteração parenquimatosa com cistos e 

enfisema supleurais, hipertrofia amigdaliana, apneia do sono. 

 

Quanto ao sistema cardiovascular, aproximadamente 45% dos pacientes com 

T21 apresentam alguma cardiopatia (8,38). A mais comum delas é o DSAV, 

representando até 45% dos casos de cardiopatia congênita dessa população (1,6–

8,38), sendo a forma total a morfologia mais comum (37%) (8). Outras cardiopatias 

que acometem frequentemente essa população são: CIV (cerca de 35%), CIA ostium 

secundum (até 15%), Persistência do canal arterial (7%), tetralogia de Fallot (5 %), 

podendo ainda haver associação entre elas em 23% (1,8,38). 
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2.3 VASCULATURA PULMONAR E DEFEITO DO SEPTO ATRIOVENTRICULAR 

 

O DSAV é uma cardiopatia que leva aumento do fluxo sanguíneo pulmonar 

devido a shunt da circulação esquerda para a direita. Esse hiperfluxo pulmonar leva a 

um remodelamento da vasculatura pulmonar e aumento da resistência vascular 

pulmonar (RVP) (42). Clinicamente, conforme o tempo de exposição, esse aumento 

de fluxo pulmonar pode levar ao desenvolvimento de doença vascular obstrutiva 

pulmonar e à inversão da direção do fluxo do shunt, conhecida como síndrome de 

Eisenmenger (43,44). A vasoconstrição sustentada, remodelamento vascular 

pulmonar e trombose in situ são os mecanismos fisiopatológicos envolvidos nessa 

evolução (45,46). Histologicamente, os graus de lesões progridem conforme a 

seguinte classificação: hipertrofia muscular (grau I), proliferação intimal (grau II), 

fibrose intimal laminar concêntrica (grau III), dilatação e lesões angiomatóides (grau 

IV), lesões plexiformes (grau V), vasculite necrotizante (grau VI) (46,47), porém 

diferentes graduações podem estar presentes em diferentes regiões do tecido 

pulmonar. É descrito que a presença de lesões grau IV, ou grau III em grande parte 

do tecido analisado, já seriam lesões irreversíveis, e que a lesões plexiformes podem 

progredir mesmo com correção cirúrgica (48), além de estar associada com maior 

mortalidade (49). Yamaki et al. (50) definiram também um índice de doença vascular 

pulmonar (IDVP) baseado em um score que pontua de 1 a 4 cada seção arterial 

analisada, fazendo uma média ponderada das seções avaliadas. Um índice maior que 

2,2 indicaria doença vascular obstrutiva pulmonar e inoperabilidade em crianças com 

cardiopatia congênita (51). Porém há literatura que não conseguiu demonstrar relação 

com desse ponto de corte com insucesso do da correção cirúrgica, nem predizer 

mortalidade cirúrgica em menores de uma ano (52). Além disso, deve ser  pesado 

risco benefício de tal procedimento para avaliar viabilidade de correção cirúrgica já 

que biópsia pulmonar aberta é um procedimento de alto risco, com mortalidade 

reportada de até 20% (53). 

Há uma preocupação de que pacientes com T21 poderiam evoluir para 

irreversibilidade da hiperresistência vascular pulmonar mais precocemente em relação 

a pacientes não sindrômicos (54), reduzindo qualidade e expectativa de vida. Um 

estudo de Lindberg et al. (11) demonstraram incidência de hipertensão pulmonar 

grave em 2% dos pacientes estudados em pós-operatório de cirurgia cardíaca; no 

entanto, quando avaliados pacientes com T21, a incidência foi de 9,9%, e de 14% 
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quando considerados os que tinham DSAVT. Este estudo também demonstrou 

mortalidade de 17% em pacientes com hipertensão pulmonar e DSAVT, mas há outros 

que demonstraram índices de até 55% (12). No entanto, mais recentemente, Masaki 

et al. (55) avaliaram 282 pacientes, 94 deles com T21, e ao aplicar propensity score-

matching, não evidenciou diferença entre parâmetros hemodinâmicos e nem da 

classificação histológica de tecido pulmonar entre pacientes com  T21 em relação a 

controles não sindrômicos com DSAV, CIV e PCA.  

O cateterismo cardíaco é um exame importante para avaliação da 

hemodinâmica da vasculatura pulmonar. Apesar de ser uma avaliação mais invasiva, 

ele traz informações mais precisas dos parâmetros hemodinâmicos em relação ao 

ecocardiograma, quantificando fluxo e resistência pulmonar e sistêmica, medidas 

manométricas de cavidades e vasos, além da possibilidade de demonstrar as 

variações desses parâmetros com o teste de vasorreatividade pulmonar (TVRP) (6). 

Por meio do estudo hemodinâmico que se define se o paciente tem o diagnóstico 

hipertensão arterial pulmonar – pressão arterial pulmonar (PAP) média > 20 mmHg, 

pressão capilar pulmonar ≤ 15 mmHg e resistência vascular pulmonar ≥ 3 uW.m² (56) 

– e os critérios de responsividade ao TVRP – redução maior que 20% da RVP e da 

RVP/RVS para um valor < 6 uW.m² e < 0,3 respectivamente (57,58). 

Um estudo de Haworth (59) demonstrou a progressão da RVP e PAP média 

com a aumento da idade em 38 pacientes com DSAVT, de 2 meses a 9 anos de idade, 

19 deles com T21. Seu trabalho também evidenciou piores achados histológicos de 

DVOP com o avançar da idade, como proliferação obstrução e fibrose intimal em 

avaliação de tecido proveniente de biópsia pulmonar. Porém a progressão conforme 

o avançar da idade da CAP e RC-time, conceitos mais recentes na literatura, em 

DSAVT ainda não foram descritos. Tais conceitos têm sido tem sido correlacionados 

a eventos adversos e ao desenvolvimento de HAP, maior gravidade da doença e 

menor sobrevida em pacientes com hipertensão arterial pulmonar primária (14,16–

19). 

 Alguns estudos também têm buscado parâmetros hemodinâmicos pré-

operatórios que poderiam predizer melhor ou pior evolução da doença vascular 

obstrutiva pulmonar (DVOP) e prognóstico pós-operatório.  Xi et al. (60) avaliaram 

uma coorte retrospectiva de 59 pacientes (2 a 18 anos) com hipertensão pulmonar 

decorrente a cardiopatias congênitas de shunt. Os pacientes que tiveram desfecho 

pós-operatório favorável foram os que ao TVRP com inalação com iloprost atingiram 
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uma RVP < 6.65 uW.m² ou RVP/RVS < 0.39. Muneuchi et al. (17) demonstraram em 

2016 que a CAP seria um preditor independente de maior pressão sistólica de artéria 

pulmonar pós-operatória em pacientes com CIV, e, em 2019 (19), que uma CAP < 

1.22mL/mmHg.m² poderia predizer DVOP grau ≥ 3 na classificação de Heath–

Edwards ou IDVP ≥ 1,1 em pacientes com cardiopatia congênita, com sensibilidade 

93% e especificidade 64. Mas nenhum deles avaliou exclusivamente o DSAVT. 

 

 

3 MATERIAL E MÉTODOS   
 

Foi realizada uma coorte retrospectiva de pacientes com diagnóstico de 

defeito do septo atrioventricular total (DSAVT), com ou sem T21, encaminhados para 

cateterismo cardíaco no Hospital Infantil Pequeno Príncipe (Curitiba, Paraná), no 

período de 2000 a 2020. Foram também avaliados dados de prontuários físicos e 

eletrônicos desses pacientes. 

 

3.1 CRITÉRIOS DE INCLUSÃO 

 

Pacientes submetidos a cateterismo cardíaco com diagnóstico de DSAVT sem 

outras cardiopatias associadas, exceto a PCA, com ou sem T21.. 

 

3.2 CRITÉRIOS DE EXCLUSÃO 

 

Outras morfologias do defeito do septo atrioventricular, assim como relato de 

comunicação interventricular restritiva (mesmo como achado intraoperatório), 

desbalanceio ou hipoplasia ventricular, outras cardiopatias associadas, como 

obstrução de via de saída ventricular (estenoses subvalvares ou valvares aórtica ou 

pulmonar), hipoplasia do arco aórtico, coarctação de aorta, drenagem anômala de 

veias pulmonares, dupla via de saída de ventrículo direito (VD), ou qualquer outra 

cardiopatia congênita que poderia interferir na hemodinâmica do paciente. 
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3.3 VARIÁVEL DE EXPOSIÇÃO 

 

Idade em dias ao cateterismo cardíaco. Foi utilizada tanto como variável 

contínua, quanto como categórica dividida em tercis de idade. 

 

3.4 VARIÁVEIS DE DESFECHO 

 

Foram coletados dos laudos dos estudos hemodinâmicos dados de pressão 

e saturação de oxigênio de todas as câmaras cardíacas, resistência vascular 

pulmonar (RVP), resistência vascular sistêmica (RVS), débito do ventrículo direito e 

do ventrículo esquerdo, antes e durante o teste de vasorreatividade pulmonar (TVRP). 

A hipertensão arterial pulmonar (HAP) foi classificada como a presença de 

pressão média da artéria pulmonar > 20mmHg, RVP ≥ 3 uW.m² e P. capilar pulmonar 

≤ 15 mmHg (58). 

A complacência arterial pulmonar (CAP – mL/mmHg/m²) foi estimada pela 

razão entre o volume de ejeção pulmonar (débito do ventrículo direito dividido pela 

frequência cardíaca, multiplicada por 1.000 para resultado em mililitros) e pressão de 

pulso pulmonar (diferença entre pressão pulmonar sistólica e diastólica). 

A RVP foi convertida de unidades Wood (uW.m² = mmHg.min/L.m²) para 

mmHg.seg/mL.m². Com isso, o tempo resistência-complacência (RC-time, em 

segundos) foi obtido pelo produto da CAP pela RVP, como descrito previamente (16). 

Todos os cateterismos cardíacos foram realizados por meio de acesso femoral pela 

técnica de Seldinger, realizados sob anestesia geral (fentanil, cetamina, cisatracúrio e 

sevoflurano) e ventilação mecânica, de acordo com os devidos protocolos (61–63). 

Todos os pacientes foram submetidos ao TVRP, e nenhum deles apresentou 

intercorrências significativas durante o exame. 

O TVRP foi realizado por meio de coleta de dados hemodinâmicos e 

gasométricos ao final de 10 minutos de exposição a FiO2 a 100%. Como critério de 

responsividade ao teste, foram utilizados os critérios de Barst modificado (m-Barst) 

determinados pela European Pediatric Pulmonary Vascular Disease Network (57,58), 

que consiste na queda de 20% da RVP e da RVP/RVS valores < 6 uW.m² e < 0,3 

respectivamente. Para avaliação dos casos com elegibilidade para correção cirúrgica 

anatômica, foram considerados os valores de RVP menor que 6 uW.m² e RVP/RVS 

menor que 0,3 ao TVRP, independentemente de ter alcançado o critério de m-Barst. 
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Quanto ao resultado pós-operatório, avaliaram-se os dados de prontuários 

quanto a presença de crise de hipertensão pulmonar, disfunção ou distensão de VD 

ou óbito. Crise de hipertensão pulmonar foi definida como a presença de queda da 

saturação associada hipotensão sistêmica e aumento da pressão pulmonar acima da 

sistêmica.  A disfunção ou distensão do VD foi determinada por análise subjetiva do 

ecocardiografista (eye-ball) que avaliou o paciente dentro dos primeiros cinco dias do 

pós-operatório. 

 

3.5 CLASSIFICAÇÃO DA PERSISTÊNCIA DO CANAL ARTERIAL (PCA) 

 

A presença de PCA foi dividida em dois grupos: aqueles com ausência de 

PCA ou PCA pequeno foram classificados como “PCA ausente”; aqueles com PCA 

moderado ou amplo, foram classificados como “com PCA”. O tamanho do PCA foi 

definido pelo próprio hemodinamicista durante o exame, baseado na sua impressão 

visual do fluxo através dele e sua dimensão na incidência lateral.  

 

3.6 OUTRAS VARIÁVEIS 

 

Foram coletados dados pré e pós-operatórios de prontuários físicos e 

eletrônicos (estes a partir de 2012), como presença ou ausência de trissomia do 21, 

sexo, peso e Z-score do peso para idade ao estudo hemodinâmico e à cirurgia.  

 

3.7 ANÁLISE ESTATÍSTICA 

 

Os dados obtidos foram organizados em planilha do Excel® (Microsoft® 365), 

classificados em variáveis categóricas, representadas em percentuais. As variáveis 

contínuas foram avaliadas pela distribuição Gaussiana dos dados, e foram 

representadas como média ± desvio padrão se normal ou por mediana (com percentis 

25º e 75º) se distribuição não-normal. 

Os pacientes foram divididos em tercis conforme idade. Parâmetros clínicos e 

hemodinâmicos foram avaliados pelo teste de qui-quadrado para tendências para as 

variáveis discretas e teste de ANOVA ou Kruskal-Wallis para variáveis contínuas de 

acordo com sua distribuição, assumindo os tercis da idade como ordinais.  
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Por meio de regressão logística, foi avaliada a associação entre idade e 

elegibilidade cirúrgica, permitindo associações não lineares com a idade. Associação 

curvilínea utilizando modelos de spline cúbico restrito ajustado com o menor critério 

de informação de Akaike. 

Foram realizadas regressão logística e linear ajustados para idade e sexo 

estimar cada parâmetro predito nos grupos PCA ausente e com PCA. Para avaliar as 

variáveis quanto à presença ou ausência do desfecho composto pós-operatório, foi 

utilizado o teste T para análise univariada, e regressão logística para análise 

multivariada. O nível de significância foi considerado se p<0.05. Todas as análises 

foram realizadas pelo programa Stata versão 15.1 (Stata Corp., College Station, TX, 

EUA). 

 

3.8 APROVAÇÃO EM COMITÊ DE ÉTICA E PESQUISA 

 

O trabalho foi aprovado pelo parecer do comitê de ética e pesquisa do Hospital 

Infantil Pequeno Príncipe, sob número 5.061.741, de 26 de outubro de 2021, CAAE: 

51764221.3.0000.0097. 
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4 APRESENTAÇÃO DOS RESULTADOS 
 

No período de janeiro de 2000 a dezembro de 2020, foram realizados 9.991 

estudos hemodinâmicos no Hospital Infantil Pequeno Príncipe, dos quais 359 referiam 

em laudo defeito do septo atrioventricular em qualquer uma de suas formas. Após 

aplicação dos critérios de exclusão, 137 pacientes tinham a DSAVT, com ou sem PCA, 

todos com diagnóstico de HAP. Desses, 129 (94,1%) eram portadores da T21 

(FIGURA 1), e 80 (58,4%) eram do sexo feminino. Não houve diferença estatística nos 

parâmetros hemodinâmicos entre os pacientes com e sem T21 (dados não 

demonstrados, grupo não-sindrômico muito pequeno).   

 

FIGURA 1 - DIAGRAMA REPRESENTANDO A SELEÇÃO DOS CASOS 

 

FONTE: O Autor (2023)  

Pacientes encaminhados para 

o cateterismo de janeiro de 

2000 a dezembro de 2020 

n= 9.991 

Qualquer morfologia do defeito 

do septo atrioventricular  

n=359 
222 pacientes excluídos por: 

 

- Outras morfologias (n=45) 

- Desbalanceio ventricular (n=28) 

- Comunicação interventricular restritiva (n=82) 

- Qualquer obstrução de saída direita (n=41) 

- Qualquer obstrução de saída esquerda (n=23) 

- Anomalia de drenagem venosa pulmonar (n=3) Defeito do septo atrioventricular 

total 

n=137 

(94,1% com T21) 
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TABELA 1 - VALORES DOS PARÂMETROS HEMODINÂMICOS ENTRE OS TERCIS DE IDADE 

 
n = 137 

Tercil 1 
(25-162 dias; 

n=50) 

Tercil 2 
(163-229 dias; 

n=43) 

Tercil 3 
(241-2963 dias; 

n=44) 

 
p 

Feminino 31 (62%) 25 (58,1%) 24 (54,5%) 0,47 
Trissomia do 21 48 (96%) 41 (95,3%) 40 (90,9%) 0,30 
Peso (Kg) 4,43 ± 1,02 5,10 ± 0,85 8,21 ± 5,12 <0,001 
Z-score do Peso -1,71 ± 0,90 -1,89 ± 1,36 -1,86 ± 1,81 0,59 
 Antes do teste de vasorreatividade pulmonar 
PAP sistólica (mmHg) 55,8 ± 10,5 58,6 ± 6,1 63,9 ± 11,3 <0,001 
PAP média (mmHg) 34,2 ± 9,1 37,1 ± 5,8 42,0 ± 10,6 <0,001 
PAP diastólica (mmHg) 19,4 ± 5,3 21,6 ± 5,0 26,0 ± 9,5 <0,001 
Pressão sistólica do VD 
(mmHg) 

58,9 ± 9,1 61,0 ± 5,5 65,6 ± 10,3  <0,001 

Pressão diastólica do VD 
(mmHg) 

4,7 ± 2,1 4,5 ± 0,6 4,8 ± 1,0 0,67 

PAP sistólica/PAS sistólica   0,90 ± 0,11 0,90 ± 0,09 0,94 ± 0,10 0,06 
RVP (uW.m²) 3,27 ± 1,69 3,47 ± 1,19 4,49 ±3,91 0,023 
RVP/RVS 0,25 [0,19; 0,30] 0,24 [0,18; 0,30] 0,28 [0,21; 0,45] 0,029 
CAP (mL/mmHg/m2)* 2,04 ± 1,04 1,96 ± 0,79 2,15 ± 0,94 0,62 
RC-time (s.) * 0,33 ± 0,09 0,37 ± 0,10 0,42 ± 0,15 <0,001 
Qp/Qs 2,71 ± 0,70 2,77 ± 0,77 2,44 ± 0,99 0,13 
Saturação arterial de 
oxigênio (%) 

92,8 [92,1; 94,1] 92,6 [91,3; 94,0] 92,2 [90,1; 93,8] 0,026 

 Ao teste de vasorreatividade pulmonar 
PAP sistólica (mmHg) 49,9 ± 10,5 52,4 ± 7,1 58,2 ± 12,0 <0,001 
PAP média (mmHg) 28,8 ± 8,2 32,1 ± 6,2 37,1 ± 10,5 <0,001 
PAP diastólica (mmHg) 14,2 ± 5,1 16,9 ± 4,8 21,5 ± 9,7 <0,001 
PAP sistólica/ PAS sistólica 0,83 ± 0,13 0,83 ± 0,11 0,89 ± 0,12 0,019 
RVP (uW.m²) 2,42 ± 1,34 2,58 ± 1,13 3,72 ± 3,52 0,007 
RVP/RVS 0,18 [0,15; 0,25] 0,18 [0,14; 0,25] 0,24 [0,16; 0,39] 0,012 
CAP (mL/mmHg/m2)* 2,09 ± 1,19 1,99 ± 0,57 2,23 ± 0,97 0,53 
RC-time (s.) * 0,25 ± 0,08 0,28 ± 0,06 0,35 ± 0,14 <0,001 
m-Barst  16 (36,4%) 23 (46,0%) 23 (53,5%) 0,38 

FONTE: O autor (2023). 
NOTA: teste de qui-quadrado para tendências para as variáveis discretas e teste de ANOVA ou 
Kruskal-Wallis para variáveis contínuas de acordo com sua distribuição. *Perda de 15 pacientes por 
falta de informação em prontuário. 
LEGENDA: PAP: pressão arterial pulmonar, VD: ventrículo direito, PAS: pressão arterial sistêmica, 
RVP: resistência vascular pulmonar, RVS: resistência vascular sistêmica, CAP: complacência arterial 
pulmonar, RC-time: tempo resistência-complacência da artéria pulmonar, Qp: fluxo pulmonar, Qs: 
fluxo sistêmico, m-Barst: número de pacientes que contemplaram os critérios de m-Barst. 

 

A TABELA 1 demonstra a evolução dos parâmetros hemodinâmicos entre os 

tercis de idade, antes e ao TVRP. PAC e RC-time estão destacados na tabela porque 

a ficha anestésica para coleta da frequência cardíaca estava disponível em apenas 

122 pacientes, dado necessário para cálculo do volume de ejeção pulmonar e PAC. 

Apesar de haver uma progressão do peso entre os tercis, não houve diferença para o 

Z-score do peso para a idade. Houve aumento significativo das pressões de artéria 

pulmonar (PAP) sistólica, média e diastólica, RVP, RVP/RVS, RC-time, tanto pré 

quanto pós-TVRP. A relação entre PAP e pressão arterial sistêmica pós-TVRP teve 

evidência de progressão entre os tercis, enquanto a saturação de oxigênio na aorta 
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reduziu conforme o avançar da idade. Não houve redução significativa dos pacientes 

que atingiram o critério de m-Barst, bem como não houve evidência de modificação 

da CAP pré e pós-TVRP entre os grupos. 

A FIGURA 2 demonstra a proporção por idade, com intervalo de confiança de 

95%, de pacientes que apresentaram o critério de elegibilidade para correção cirúrgica 

anatômica (RVP menor do que 6 uW.m² e RVP/RVS menor do que 0,3 ao TVRP). 

Mais de 90% das crianças foram elegíveis até cerca de 300 dias de vida 

(aproximadamente 10 meses), com menor amplitude do intervalo de confiança 

próximo aos 200 dias de vida (aproximadamente 6 meses). Após 1 ano de idade, há 

uma queda íngreme abaixo de 80%. 

Dos 137 pacientes, 91 (66,4%) não tinham PCA associado, 31 (22,6%) tinham 

PCA de tamanho pequeno, 11 (8,0%) moderado, 4 (3%) amplo. Foram divididos em 

dois grupos PCA ausente (PCA ausente ou pequeno) e com PCA (PCA moderado ou 

amplo). Três pacientes com PCA e 59 dos sem PCA atingiram o critério de m-Barst, 

não sendo encontrado ao teste de Fischer associação significativa entre a associação 

com PCA e ausência de resposta aos critérios de m- Barst (p=0,053, TABELA 2). No 

entanto, ajustando para idade e sexo, a regressão logística demonstrou que a 

presença de PCA foi associado a ausência de resposta aos critérios de m-Barst (OR 

0,22, com IC 95% 0,06 a 0,89, p=0,034).  
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FIGURA 2 - PROPORÇÃO DE PACIENTES COM INDICAÇÃO DE CORREÇÃO CIRÚRGICA 
CONFORME IDADE 

FONTE: O autor (2023). 
LEGENDA: Linha cheia: proporção de pacientes com indicação de correção cirúrgica por idade (dias), 
Linhas tracejadas: IC de 95% 

 

 

TABELA 2 - PACIENTES COM PERSISTÊNCIA DO CANAL ARTERIAL E RESPOSTA AOS 
CRITÉRIOS DE m-BARST 

 PCA ausente (n=122) Com PCA (n=15) 
Sem resposta m-Barst (n=105) 63 12 
Com resposta m-Barst (n=32) 59 3 

FONTE: O autor (2023).   
NOTA: Teste exato de Fischer p=0,053.  
LEGENDA: m-Barst: critérios de Barst modificado pela Rede Europeia de Doença Vascular Pulmonar 
Pediátrica(58). 
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A comparação entre os parâmetros hemodinâmicos dos grupos PCA ausente 

e com PCA dos 137 pacientes, por meio de regressão linear ajustada para sexo e 

idade, é representada na TABELA 3. Os pacientes com PCA apresentaram maiores 

PAP sistólica, média e diastólica, bem como RC-time, tanto pré quanto pós-TVRP, em 

relação ao grupo PCA ausente, assim como maior PAP sistólica ao TVRP. Não houve 

diferença quanto à resistência vascular pulmonar e nem quanto aos outros parâmetros 

hemodinâmicos. 

 

TABELA 3 - PARÂMETROS HEMODINÂMICOS CONFORME PRESENÇA OU AUSÊNCIA DA 
ASSOCIAÇÃO COM A PERSISTÊNCIA DO CANAL ARTERIAL, AJUSTADOS PARA SEXO E 
IDADE. 

N=137 PCA ausente  
(n=122), [IC 95%] 

Com PCA  
(n=15), [IC 95%] 

p 

Peso (Kg) 5,80 [5,54; 6,06]  6,63 [5;51; 7,05] 0,247 
Z-score do Peso -1,88 [-2,12; -1,64] -1,28 [-1,98; -0,57] 0,116 
 Antes do teste de vasorreatividade pulmonar 
PAP sistólica (mmHg) 58,9 [57,4; 60,4] 62,1 [57,7; 66,5] 0,185 
PAP média (mmHg) 37,2 [35,9; 38,5] 41,6 [37,7; 45,5] 0,041 
PAP diastólica (mmHg) 21,7 [20,7; 22,6] 26,8 [24,1; 29,5] 0,001 
PAP sistólica/PAS sistólica 0,91 [0,89; 0,93] 0,92 [0,87; 0,98] 0,576 
RVP (uW.m²) 3,65 [3,23; 4,07] 4,29 [3,04; 5,53] 0,345 
RVP/RVS 0,33 [0,23; 0,45] 0,32 [0,01; 0,64] 0,939 
CAP (mL/mmHg/m2)* 2,06 [1,88; 2,23] 1,96 [1,43; 2,49] 0,735 
RC-time (s.)* 0,36 [0,34; 0,38] 0,43 [0,37; 0,49] 0,027 
Qp/Qs 2,60 [2,46; 2,75] 2,95 [2,54; 3,36] 0,121 
Saturação arterial de oxigênio (%) 92,1 [91,1; 92,9] 90,8 [88,4; 92,9] 0,293 
 Ao teste de vasorreatividade pulmonar 
PAP sistólica (mmHg) 52,8 [51,2; 54,3] 58,0 [53,5; 62,6] 0,034 
PAP média (mmHg) 31,8 [30,6; 33,1] 37,7 [34,0; 41,3] 0,003 
PAP diastólica (mmHg) 17,0 [16,1; 17,9] 23,0 [20,3; 25,6] <0,001 
PAP sistólica/PAS sistólica 0,84 [0,82; 0,86] 0,89 [0,82; 0,95] 0,151 
RVP (uW.m²) 2,80 [2,42; 3,17] 3,60 [2,50; 4,69] 0,179 
RVP/RVS 0,28 [0,17; 0,39] 0,30 [0,00; 0,63] 0,923 
CAP (mL/mmHg/m2)* 2,11 [1,93; 2,29] 2,02 [1,47; 2,56] 0,747 
RC-time (s)* 0,27 [0,26; 0,29] 0,36 [0,32; 0,41] <0,001 

FONTE: O autor (2023).  
NOTA: Regressão linear. *Perda de 15 pacientes por falta de informação em prontuário. 
LEGENDA: PAP: pressão arterial pulmonar, PAS: pressão arterial sistêmica, RVP: resistência 
vascular pulmonar, RVS: resistência vascular sistêmica, CAP: complacência arterial pulmonar, RC-
time: tempo resistência-complacência da artéria pulmonar, Qp: fluxo pulmonar, Qs: fluxo sistêmico. 
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Da amostra de 137 pacientes, 8 (5,8%) não operaram, 3 por óbito em quadro 

de pneumonia, 4 considerados inoperáveis em reunião clínica e 1 por opção da 

família. Catorze (10,2%) pacientes foram submetidos a bandagem da artéria 

pulmonar, dois deles foram a óbito no pós-operatório. De 19 (13,8%) não havia 

informações sobre o desfecho.  

Os 96 casos (70,0%) restantes foram submetidos a correção anatômica da 

cardiopatia de acordo com histórico de dados das equipes cirúrgicas, porém foi 

possível revisar apenas 89 prontuários (93,7%) devido a perda de prontuário físico. 

No pós-operatório, 5 (5,6%) pacientes apresentaram crise de hipertensão pulmonar 

(assim como disfunção de ventrículo direito), todos com recuperação do quadro. Cinco 

(5,6%) foram a óbito, 3 deles no pós-operatório imediato após admissão na UTI, um 

no centro cirúrgico por disfunção biventricular após saída de circulação extracorpórea 

e um aos 12 dias de pós-operatório por endocardite, trombose mesentérica e 

síndrome de Steven-Johnson. Outros 12 (13,5%) casos apresentaram disfunção de 

VD e 1 apresentou distensão VD em avaliação ecocardiográfica realizada até o 

terceiro dia de pós-operatório. Agrupados, totalizaram 23 pacientes, que foram 

avaliados como desfecho composto (disfunção ou distensão de VD ou óbito) e 

comparado com os parâmetros do estudo hemodinâmico pré-operatório por meio de 

teste de qui quadrado de Mentel-Haenzel em análise univariada (TABELA 4). Os 

casos que demonstraram o desfecho composto apresentaram maiores PAP média 

pré-TVRP e PAP média e diastólica, RC-time e RVP/RVS ao TVRP. Os parâmetros 

cujos valores de “p” foram <0,1 foram submetidos a análise multivariada com 

regressão logística (TABELA 5). Os pacientes apresentaram a PAP diastólica pós-

TVRP como preditor independente para o desfecho composto, com razão de chances 

de 1.15, com IC 95% de 1.036 a 1.278, para cada aumento em 1 mmHg da PAP 

diastólica (p<0,009). 

  



34 
 

 

TABELA 4 - PARÂMETROS HEMODINÂMICOS E DESFECHO COMPOSTO (DISFUNÇÃO OU 
DISTENSÃO DE VENTRICULO DIREITO OU ÓBITO) 

 Ausência do 
desfecho (n=64) 

Presença do 
desfecho  

(n=25) 

p 

Idade da cirurgia (dias) 260,47±104,77 266,36 ± 121,34  0,82 
Feminino 37 (57,8%) 17 (68,0%) 0,38 
Peso na cirurgia (Kg) 5,57 ± 1,03 5.57 ± 1.15 1,00 
Z-score Peso na cirurgia -2,13 ± 1,36 -2,15 ± 1,31 0,95 
Trissomia do 21 60 (93,8%) 24 (96%) 0,68 
 Antes do teste de vasorreatividade pulmonar 
PAP sistólica (mmHg) 57,0 ± 8,8 60,4 ± 6,8 0,09 
PAP média (mmHg) 35,3 ± 7,6 39,1 ± 7,1 0,035 
PAP diastólica (mmHg) 20,2 ± 4,8 22,0 ± 5,9 0,12 
PAP sistólica/PAS sistólica 0,90 ± 0,09 0,92 ± 0,08 0,31 
RVP (uW.m²) 3,20 ± 1,45 3,31 ± 0,97 0,73 
RVP/RVS 0,23 ± 0,07 0,25 ± 0,08 0,40 
CAP (mL/mmHg/m2) * 2,17 ± 1,09 1,97 ± 0,60 0,42 
RC-time (s.) * 0,36 ± 0,10 0,36 ± 0,08 0,96 
Qp/Qs 2,89 ± 0,74 2,83 ± 0,67 0,72 
Saturação arterial de oxigênio (%) 93,24 ± 1,63 91,44 ± 2,08 0,06 
 Ao teste de vasorreatividade pulmonar 
PAP sistólica (mmHg) 50,5 ± 9,1 53,7 ± 7,5 0,12 
PAP média (mmHg) 29,5 ± 6,7 33,8 ± 7,3 0,009 
PAP diastólica (mmHg) 14,7 ± 4,5 17,8 ± 5,6 0,008 
PAP sistólica/Pressão PAS 0,82 ± 0,11 0,86 ± 0,09 0,08 
RVP (uW.m²) 2,29 ± 1,09 1,97 ± 0,60 0,38 
RVP/RVS 0,17 ± 0,06 0,20 ± 0,08 0,048 
CAP* 2,18 ± 1,14 2,13 ± 0,61 0,85 
RC-time (s.) * 0,25 ± 0,07 0,29 ± 0,08 0,027 
m-Barst  37 (57,8%) 9 (36,0%) 0,06 

FONTE: O autor (2023).  
NOTA: Teste t. *Perda de 5 pacientes por falta de informação em prontuário. 
LEGENDA: PAP: pressão arterial pulmonar, PAS: pressão arterial sistêmica, RVP: resistência vascular 
pulmonar, RVS: resistência vascular sistêmica, CAP: complacência arterial pulmonar, RC-time: tempo 
resistência-complacência da artéria pulmonar, Qp: fluxo pulmonar, Qs: fluxo sistêmico, m-Barst: 
número (e percentual) de casos que contemplaram os critérios de m-Barst. 

 
TABELA 5 - REGRESSÃO LOGÍSTICA MULTIVARIADA DOS PARÂMETROS HEMODINÂMICOS 
DOS PREDITORES PARA DESFECHO COMPOSTO (DISFUNÇÃO OU DISTENSÃO DE 
VENTRÍCULO DIREITO OU ÓBITO) 

Desfecho composto Razão de Chances 
(OR) 

[IC 95%] p 

Idade ao cateterismo (dias) 1.02 0.99; 1.007 0,467 
PAP diastólica pós-TVRP  1,15  1.036; 1,278 0,009 

FONTE: O autor (2023).  
NOTA: Regressão logística multivariada. Parâmetros ajustados cujo valores de p foram < 0,1: PAP 
sistólica e média e RVP/RVS pré TVRP; PAP média e diastólica, PAP sistólica/Pressão PAS, RC-time, 
Saturação arterial de oxigênio, (vide texto e TABELA 4). N=85.  
LEGENDA: PAP: pressão arterial pulmonar, TVRP: teste de vasorreatividade pulmonar, RVP: 
resistência vascular pulmonar, RVS: resistência vascular sistêmica, RC-time: tempo resistência-
complacência da artéria pulmonar. 
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5 CONSIDERAÇÕES FINAIS 
 

Os principais achados do nosso estudo foram: 

a) O avanço da idade é relacionado à piora da hemodinâmica vascular 

pulmonar em DSAVT, com aumento progressivo das pressões pulmonares, 

RVP, RVP/RVS e RC-time, antes e ao TVRP, indicando piora progressiva 

da microvasculatura pulmonar, mas sem evidenciar piora progressiva da 

CAP; 

b) A presença de PCA hemodinamicamente significativo foi associado a piora 

da hemodinâmica pulmonar, refletido por maiores PAP média e diastólica 

antes e ao TVRP, RC-time e ausência de resposta aos critérios de m-Barst; 

c) O aumento da pressão diastólica pulmonar ao TVRP foi preditor 

independente para o desfecho composto de disfunção ou distensão de VD 

ou óbito em análise multivariada. 

 

O fluxo pulmonar aumentado, presente nas cardiopatias congênitas de 

hiperfluxo pulmonar como o DSAVT, leva a um remodelamento da vasculatura 

pulmonar, com vasoconstrição sustentada, trombose in situ e aumento da RVP, 

levando ao desenvolvimento da DPOV (42,45,46). Alguns estudos demonstraram um 

uma progressão mais rápida para DVOP em pacientes com T21 (54,64,65), mas 

estudos mais recentes demonstraram não haver diferença nos parâmetros 

hemodinâmicos e em material histopatológico quando comparados com casos não 

sindrômicos (18,55). Considerando esses dados mais recentes e que em nossos 

casos apenas 8 (5,9%) eram não-sindrômicos, sem diferença estatística dos 

parâmetros hemodinâmicos em relação aos T21, optamos em os agrupar para a 

análise dos dados. 

Haworth (59) em 1986 demonstrou em seu trabalho o aumento progressivo 

da PAP média e RVP em pacientes com DSAVT conforme aumento da idade, e 

correlacionou esses parâmetros com achados histopatológicos de 38 pacientes com 

idade de 2 meses a 9 anos (19 deles com T21), demonstrando também piora dos 

achados histológicos de DVOP. Contemporaneamente, Frescura et al. (64) também 

demonstram maior RVP e maior grau de DVOP conforme o avançar da idade em 49 

pacientes com DSAVT (pacientes de 10 dias a 14 anos, 37 com T21). Seu trabalho 

envolveu análise de autópsias e biópsias, demonstrando maior grau de DVOP após 
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os 7 meses de idade e correlação com grau 4 de DVOP se a RVP era maior que 7 

unidades Woods, e sugere que a correção cirúrgica seja feita antes dos 6 meses de 

idade. Nosso estudo acrescenta pela demonstração da progressão dos parâmetros 

hemodinâmicos pulmonares com a idade em uma amostra maior de pacientes, 

majoritariamente T21, além sugerir que a hemodinâmica pulmonar para correção 

cirúrgica pode ser favorável por um maior tempo do que indicado em literatura. Além 

disso, avaliamos CAP e RC-time, os quais são conceitos mais recentes na literatura 

que têm sido correlacionados com eventos adversos, desenvolvimento de HAP, maior 

gravidade de doença pulmonar e menor sobrevida (14,16–19).  

A progressão da DVOP tem sido correlacionada com valores reduzidos da 

CAP  (17–19,66), a qual representa a elasticidade e extensibilidade dos vasos 

pulmonares. Em pacientes com T21, a CAP foi reportada como tendo valores menores 

do que para a população não sindrômica por Doi et al. (67). Nesse estudo com 42 

pacientes com DSAVT (64,3% com T21), foi demonstrado valores pré-operatórios de 

CAP de 2,78 (1,86-4,10) mL/mmHg/m² em pacientes de 47 a 114 dias, idade 

semelhante para o nosso grupo do primeiro tercil, para o qual encontramos uma CAP 

de 2,04 ± 1,04 mL/mmHg/m². Não há publicação de valor normal da CAP para a 

população pediátrica. Ainda assim, os valores encontrados neste estudo são menores 

que o valor normal para a população adulta (3,2 ± 0,9 ml/mmHg/m²) (68), sugerindo 

algum comprometimento da vasculatura pulmonar já que são valores indexados à 

superfície corpórea. De qualquer forma, não foi possível evidenciar uma redução 

progressiva da CAP com o avançar da idade conforme o esperado, já que o aumento 

da PAP média reduz a CAP (16), mas houve uma progressão significativa com o 

avanço da idade no RC-time (CAP x RVP) antes e ao TVRP. Esse parâmetro 

representa o tempo em segundos do decaimento diastólico da pressão pulmonar (16) 

e seu valor de normalidade para a população adulta é de 0,47±0,13 s (69). Nossos 

achados para o primeiro tercil (0,33 ± 0,09 s) foi semelhante ao encontrado no estudo 

de Doi et al. (0,39, 0,4-0,46 s) (67). Como não foi encontrado evidência alteração na 

CAP, mas há um incremento da RVP com o tempo de exposição à cardiopatia, 

podemos presumir que a RVP é a responsável pelo aumento do RC-time e pode ser 

um parâmetro mais relevante em relação a CAP para indicar piora da vasculatura 

pulmonar em pacientes com DSAVT. 

O desenvolvimento da DVOP é induzido pelo fluxo pulmonar, o qual leva ao 

remodelamento vascular pulmonar, vasoconstrição in situ e aumento da RVP 
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(42,45,46). Estudos anteriores sugeriam que a progressão da DVOP relacionada ao 

DSAVT seria mais precoce em pacientes com T21 (54,64,70). No entanto, dados 

recentes demonstraram que as alterações hemodinâmicas e histopatológicas seriam 

semelhantes entre pacientes sindrômicos e não-sindrômicos (55). Em nosso trabalho, 

quase todos os pacientes tinham T21 e os nossos achados sugerem que a progressão 

da DVOP pode ser mais lenta do que previamente descrito já que pacientes foram 

elegíveis para a cirurgia mais tardiamente do que a janela dos seis meses de idade, 

cuja recomendação é proveniente de estudos baseados em achados histopatológicos 

e de desfechos cirúrgicos demonstrando menor RVP pós-operatória quando o 

paciente é operado com essa precocidade (15,59,64). Técnicas operatórias têm 

melhorado ao longo do tempo e resultados cirúrgicos excelentes são alcançados com 

cirurgia precoce, com baixa mortalidade (2-3%) (27,71,72). Embora a indicação para 

a correção precoce seja evidente, ter uma maior margem de tempo, como nossos 

dados sugerem, pode ser crucial para países menos desenvolvidos, nos quais o 

encaminhamento para centros de referência em cardiopatia congênita, com serviço 

de hemodinâmica e cirurgia, não é tão prontamente disponível. 

A responsividade ao teste de TVRP é utilizada para guiar a terapêutica da 

hipertensão pulmonar (56,58), para indicar elegibilidade cirúrgica (57,58,73) e sugerir 

pacientes que poderiam ter melhor prognóstico após procedimento cirúrgico (74), 

embora este seja controverso (75). A proporção de pacientes que atingiram critério de 

operabilidade de RVP < 6 uW.m² e RVP/RVS < 0,3 ao TVRP (58) reduz 

significativamente com o avançar da idade. Esse critério é atingido em cerca de 90% 

dos pacientes com DSAVT com até 10 meses de idade; após, há um declínio 

importante na curva dos pacientes elegíveis. Isso corrobora com o estudo de 

Rabinovitch et al. (76), o qual demonstraram normalização da PAP média e RVP em 

67 pacientes com HAP e cardiopatia congênita (14 com DSAVT) após 1 ano de 

correção cirúrgica, independentemente das alterações vasculares pulmonares 

encontradas, quando operados antes dos 9 meses de idade. Nesse estudo, todos os 

pacientes operados após os 2 anos de idade mantiveram PAP média e RVP elevadas. 

E Newfeld et al. (77), encontraram DPOV com lesão grau 4 em análise histopatológica 

da vasculatura pulmonar de pacientes com T21 e DSAVT com idade maior de 10,5 

meses, lesão considerada irreversível. 

O PCA é descrito como cardiopatia congênita mais comumente associada ao 

DSAVT ocorrendo em até 28% dos casos (1,20). Em nosso trabalho, essa associação 
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este presente em 33,4% dos casos. Não foi encontrado estudo demonstrando como 

essa associação poderia interferir na hemodinâmica pulmonar em pacientes com 

DSAVT. Este trabalho demonstrou que o PCA moderado ou amplo é relacionado a 

maior PAP média e diastólica e maior RC-time antes e ao TVRP, e maior PAP sistólica 

pós-TVRP. Essa associação dessas cardiopatias também se relacionou com a 

ausência de resposta aos critérios de m-Barst. Esses achados poderiam estar 

relacionados a uma piora mais precoce da DVOP quando o PCA com tamanho 

significativo esteja associado ao DSAVT, o que poderia ser indicação de uma 

intervenção ainda mais precoce.  

Quanto à correlação dos achados do estudo hemodinâmico com os achados 

pós-operatórios, o aumento em 1 mmHg da PAP diastólica ao TVRP demonstrou ser 

preditor independente para o desfecho composto de disfunção ou distensão de VD ou 

óbito em análise multivariada por regressão logística, com OR 1,15 (IC 95% 1,036 a 

1,278, p<0,009). Esse parâmetro poderia, assim, estar relacionado a um maior grau 

DVOP nesses pacientes. Outros estudos tentaram correlacionar preditores 

hemodinâmicos com desfecho em pacientes com HP. Apitz et al. (78) avaliaram a 

redução percentual dos valores pré e pós-TVRP da PAP diastólica em pacientes com 

HP idiopática e HAP hereditária; os pacientes cujos valores foram menores que a 

mediana evoluíram mais precocemente para o desfecho composto de transplante ou 

óbito. Muneuchi et al.  demonstraram em 2016 (17) que a CAP seria um preditor 

independente de maior pressão de artéria pulmonar pós-operatória em pacientes com 

CIV, e, em 2019 (19), que uma CAP < 1.22mL/mmHg.m² poderia predizer DVOP grau 

≥ 3 na classificação de Heath–Edwards ou IDVP ≥ 1,1 em pacientes com cardiopatia 

congênita, com sensibilidade 93% e especificidade 64%. Nesses dois últimos estudos, 

no entanto, foram avaliadas cardiopatias diferentes da do nosso trabalho, e não 

envolveu, ao menos não descrito, a relação da pressão diastólica dos casos 

estudados, nem a avaliação de função do VD no pós-operatório. 
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5.1 LIMITAÇÕES 

 

a) Estudo retrospectivo, de um único centro, com base dados de prontuários, 

maior parte deles prontuários físicos, em que não pode ser excluída a 

possibilidade de ausência de informação quanto a prematuridade, displasia 

broncopulmonar, infecções pulmonares, malformações ou obstrução de 

vias aéreas, ou outras condições que poderiam interferir nas condições da 

vasculatura pulmonar; 

b) Nosso estudo está sujeito a viés de seleção, já que nem todos os pacientes 

com DSAVT são encaminhados para cateterismo podendo não representar 

todas as crianças com essa cardiopatia, já que aqueles com anatomia e 

condições clínicas favoráveis podem ser encaminhado para correção 

cirúrgica sem cateterismo prévio. Devido a isso, a deterioração 

hemodinâmica pulmonar do nosso estudo pode estar superestimada. 

c) A avaliação pós-operatória em relação a presença de disfunção foi avaliada 

conforme avaliação subjetiva dos cardiologistas assistentes, o que, apesar 

da experiência desses, pode trazer vieses quanto a presença e a gravidade 

da disfunção ventricular. 

 

5.2 RECOMENDAÇÕES PARA TRABALHOS FUTUROS 

 

a) Estudos prospectivos para melhor avaliação e controle dos dados 

analisados, correlacionando dados da hemodinâmica vascular pulmonar 

com biópsia pulmonar e grau de DPOV, bem como correlação desses 

achados com desfechos pós-operatórios precoces e de longo prazo; 

b) Estudo com biópsia de tecido pulmonar em pacientes com DSAVT 

associado ou não ao PCA para avaliação se há pior DVOP na presença 

dessa associação; 

c) Avaliação quantitativa da função cardíaca, inclusive com modalidades mais 

atuais de strain miocárdico e 3D podem trazer resultados mais fidedignos 

quanto a presença e grau de disfunção desses pacientes, tanto no pós-

operatório imediato, quanto no seguimento de longo prazo. 
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