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RESUMO 

Introdução: A cardiopatia congênita, no grupo das malformações maiores, é considerada a 

malformação de maior fieqüência. Na América Latina existem 'poucos estudos 

epidemiológicos sobre cardiopatia congênita. O conhecimento da prevalência geral e das 
taxas de freqüência dos vários tipos de cardiopatia congênita de uma determinada região, 
permite o planejamento adequado dos serviços de saúde locais, além de fornecer dados para a 

melhoria da assistência médica aos pacientes portadores desta condição. 

Objetivo: Definir as características epidemiológicas das cardiopatias congênitas em duas 
importantes maternidades do Município de Florianópolis, Santa Catarina, Brasil. 

Método: Trata-se de um estudo descritivo, transversal, numa população de recém-nascidos 
vivos na Maternidade Carmela Dutra e Matemidade do Hospital Universitário da 

Universidade Federal de Santa Catarina, no período de janeiro de 1998 a dezembro de 2000. 

O estudo contou com a análise dos pacientes com diagnóstico da cardiopatia congênita 
realizado antes da alta das matemidades do estudo e com uma busca de casos com diagnóstico 
realizado após a alta, nos ambulatórios de Cardiologia Pediátrica do Hospital Infantil Joana de 

Gusmão e do Hospital Universitário. 
Conclusão: A prevalência conjunta nas maternidades do estudo foi de 7,17 %‹› nascidos vivos. 
Observada taxa de 43,08 % do total de pacientes cujo diagnóstico da cardiopatia congênita foi 
realizado após a alta da maternidade. Os tipos de cardiopatia congênita mais freqüentes foram 

a Comunicação Interventricular, a Comunicação Interatrial e a Anomalia da válvula 

pulmonar. A média de idade dos pacientes no momento do diagnóstico da cardiopatia 

congênita foi de 44,51 dias, sendo a mediana de 7 dias. 

viii



-SUMMARY 

Introduction: The congenital heart defects (CHD), in the group of major malformations, is 

considered to be the one with the highest frequency. There are few epidemiological studies 

accomplished in Latin America. Among then, the ECLAMC program represents the largest 
source of information on the frequency of individual malformations. The knowledge about the 

general prevalence and the frequencies of the various types of CHD of a detemiined region, 
permits the adequate planning on the local health services, besides, it provides data in order to 

improve the medical assistance to the patients who carry those conditions. p 

Objective: Identify the epidemiological characteristics and the age of diagnosis of the CHD 
in two important matemities in Florianópolis, Santa Catarina, Brazil, which participates of the 

ECLAMC program. 
Methods and Results: A descriptive and transversal work was accomplished among 

livebirths at the Carmela Dutra Maternityand at the Matemity of the Federal University of 

Santa Catarina, fiom January 1998 to December 2000. The patient's records were reviewed 

before thehospital discharge and a search of new cases at the outpatient clinics of the 

University Hospital and the Children”s Hospital 'Joana de Gusmão in Florianópolis. From the 

18.116 livebirths of the study period, 130 were identified with CHD. The mean age of 
diagnosis was 44,51 days with a median of 7 days. The commonest CHD were Ventricular 
Septal Defects, Atrial Septal Defects and Pulmonary Valve Defects.

` 

(Íonclusions: The prevalence of CHD was 7,17 %‹› at the two maternities and the diagnosis 
was made before the hospital discharge in 56,92 % of the cases. The clinical post-natal 
follow-up must consider an especial attention to the cardiovascular examination. 

. ‹
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1.INTRoDUÇAo r 

O tenno malformação define-se como erro primário na morfogênese de um órgão ou 
tecido. As malformações estão presentes ao nascimento, embora .em alguns casos, o 

diagnóstico se realize mais tardiamente. Classifica-se em maiores ou mènores conforme a 

repercussão clínica e, em múltiplas ou isoladas, segundo a presença ou ausência de 

malfoimiações maiores concomitantes. Cerca de 14% dos recém-nascidos são portadores de 

malformação menor isolada, 3% de malformação maior isolada e 0,7% de malformações 
múltiplas 1. 

O sistema cardiovascular do embrião humano inicia seu desenvolvimento na metade 
da terceira semana de gestação, momento no qual o embrião 'é incapaz de realizar todas as 

suas necessidades nutritivas através da difusão. O processo _inicia-se a partir do folheto 
mesodénnico, na porção anterior do disco embrionário, local denominado de área 

cardiogênica. A junção de múltiplos vasos sanguíneos intra-embrionários vai dar origem à 

formação de dois tubos cardíacos primitivos que posteriormente se unem formando um único 
tubo, denominado tubo endocárdico primitivo. A formação do tubo endocárdico primitivo se 
processa no mesodenna entre o saco vitelino-e a confluência das cavidades celômicas direita e 

esquerda. A cavidade celômica intra-embrionária dará origem à cavidade pericárdica, 

seguindo-se a invaginação do tubo cardíaco primitivo para o seu interior. Simultaneamente o 

mesoderma da cavidade celômica se espessa graduahnente, formando o manto mio- 

epicárdico. Este folheto está separado da parede endotelial do tubo por uma camada 

gelatinosa que posteriormente será invadida por células mesenquimatosas que terão função 

importante na formação das válvulas cardíacas. A parede do tubo cardíaco terá, ao final, três 
camadas: o endocárdio, o miocárdio e o epicárdio ou pericárdio visceral. Nesta fase o embrião 

tem aproximadamente 2,2mrn de comprimento e é neste período que se iniciam os batimentos 

cardíacos. As porções, cefálica e média, do tubo endocárdico adotam uma convexidade em 
direção ventral e caudal com uma ligeira inclinação para o lado direito, e posteriormente, a 

porção caudal do tubo endocárdico se desloca em direção cranial e dorsal. O coração 
embrionário, que iniciahnente tem o fonnato de um tubo, sofre um arqueamento e, ao fmal
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deste processo, esta estrutura tem uma aparência extema de coração, porém a sua estrutura 
intema consiste em uma estrutura tubular contorcida, dividida em 5 segmentos, formando as 
cavidades cardíacas primitivas. As junções dos diferentes segmentos são elementos 

importantes na formação dos sistemas de condução e no processo de septação. O lado 
esquerdo do átrio comum comunica-se com o ventrículo primitivo pelo canal atrioventricular. 
O ventrículo primitivo se comunica com o Bulbus Cordís através do forâmen bulbo 

ventricular. O Bulbus Cordís no seu terço proximal formará a parte trabeculada do ventrículo 
direito, a parte média formará os tratos de fluxo externo de ambos os ventrículos e a parte 

distal formará as saídas e a porção proximal da aorta e da artéria pulmonar. O processo de 
formação das válvulas cardíacas inicia-se após a metade da 5° semana de gestação, quando 

está concluído o processo de septação das cavidades 2”3. 

O termo cardiopatia congênita refere-se à malformação estrutural ou funcional do 

coração ou dos grandes vasos torácicos, presente ao nascimento, mesmo que diagnosticada 

tardiamente 4. A cardiopatia congênita, no grupo das malformações congênitas maiores, é 

considerada a de maior freqüência, podendo ocorrer de forma isolada ou associada a outros 

defeitos congênitos 5. 

A cardiopatia congênita, tanto pela patogênese quanto pela significância clínica, 

representa um grupo heterogêneo de malformações, sendo importante classificar os tipos de 
cardiopatias congênitas em grupos uniformes para facilitar os estudos clínicos e 

epidemiológicos. A classiñcação das cardiopatias congênitas tem sido um grande desafio e 

motivo de muitas discordâncias entre os especialistas. Segundo Weinberg 6, um sistema de 
classificação ideal deve preencher as seguintes condições: capacidade de inclusão de todas as 

alterações possíveis, especificidade do diagnóstico, acurácia da terminologia, ordenamento 

lógico e de fácil entendimento e que assegure um sistema de entrada de dados preciso e 

ordenado de maneira que facilite a função dos especialistas na provisão dos dados completos. 

Dentre as classificações mais utilizadas, citamos a Classificação Intemacional de 

Doenças fundamentada nos códigos da Organização Mundial de Saúde e a classificação da 

Sociedade Intemacional de Cardiologia (ISC). São listagens de códigos que permitem a 

conversão dos diagnósticos descritivos em códigos alfanuméricos. São limitadas porque 

agrupam várias anomalias específicas sob uma mesma denominação da lista de códigos, e 

podem ser úteis em trabalhos epidemiológicos gerais, entretanto, nos estudos em que o 

diagnóstico anatômico específico é fundamental, elas não são adequadas 6.
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Na classificação proposta por Pierre Pradat 7, as cardiopatias congênitas são 

selecionadas, do ponto de vista embriológico, em nove grupos principais, sendo quatro deles 
divididos em subgrupos. Cada grupo recebe uma denominação simplificada e a codificação é 

realizada a partir de uma modificação nos códigos da classificação da Sociedade Intemacional 
de czzfài01‹›g1a(1sc) 8 (ANExo 1). 

A classificação desenvolvida pelo Estudo Colaborativo Latino-Americano de 

Malformações Congênitas (ECLAMC) tem como base a codificação da Sociedade 

Intemacional de Cardiologia (ISC) e a classificação proposta por Pradat, sendo apresentado 

um sistema informatizado para aplicar um único código de cardiopatia para cada paciente 
(ANEXO 2). 

A grande vantagem no diagnóstico das cardiopatias congênitas está no seu 

reconhecimento precoce. Os avanços tecnológicos e o aperfeiçoamento profissional têm 

contribuído para a melhoria no diagnóstico e na terapêutica clínico-cirúrgica das crianças 

portadoras de cardiopatia congênita 9. O significativo avanço na tecnologia dos equipamentos 
de ultra-sonografia e o esforço conjunto de especialistas em cardiologia pediátrica e medicina 
fetal resultaram numa maior competência no diagnóstico pré-natal das cardiopatias 

congênitas. Hunter e cols. verificaram melhoria no diagnóstico pré-natal, após a organização 

de um programa de treinamento para ultra-sonografistas obstétricos. Este programa teve 

como objetivo a capacitação de profissionais para o diagnóstico das cardiopatias congênitas 

no exame ultra-sonográfico de rotina, entre a 18” e 20” semana de gestação 1°. O avanço no 
diagnóstico pré-natal das cardiopatias congênitas foi também motivado pela indicação da 

avaliação da estrutura cardíaca no exame ultra-sonográfico de todas as gestantes, mesmo as de 
baixo risco 9, 10, ll, l2,13,14. 

O período neonatal imediato representa um momento no qual estão sendo processadas 
adaptações fisiológicas no sistema cardiovascular, o que muitas vezes mascara o quadro 

clínico e, conseqüentemente, acarreta tuna demora no diagnóstico da cardiopatia 15. Citaremos 

a seguir, os principais sinais clínicos de suspeição 'da malformação cardíaca nesse período. 

A prevalência do sopro cardíaco no exame clínico do recém-nascido varia de 0,9 a 77,4%. 
Considera-se que esses valores são inversamente proporcionais ao tamanho da amostra 

estudada. E sua detecção vai depender da experiência do profissional, do momento e da 
freqüência com que a ausculta cardíaca é realizada 16” 17.
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A cíanose é um sinal clínico de freqüência variável, dependendo da presença ou não 
de anemia ou de sinais de choque 18. 

A insuficiência cardíaca comumente se expressa com taquipnéia ou dispnéia em 
repouso ou durante a alimentação 18. 

1.1 Principais Tipos de Cardiopatias Congênitas 

1.1.1- Comunicação Interatrial 

Anatomicamente pode ser dividida em: Tipo Ostium Secundum (na região da fossa 

ovalis) corresponde a cerca de 75% dos casos desta condição, Tipo Ostium Primum (na 

porção inferior do septo atrial) corresponde a cerca de 15% dos casos desta condição e Sínus 

Venosus (na porção superior do septo atrial) corresponde a cerca de 10% dos casos. A 
freqüência total no sexo feminino é duas a três vezes maior que no sexo masculino 19. 

1.1.2- Comunicação Interventricular 

Em 70% dos casos o defeito está localizado na porção membranosa do septo 

interventricular, 20% na porção muscular, 5% logo abaixo da válvula aórtica e 5% próximo à 

junção das válvulas mitral e tricúspide (chamado de defeito do canal atrioventricular). 

Representa a cardiopatia congênita mais fieqüente na infância e não há predominância em 
relação ao sexo 19. 

1.1.3- Persistência do Canal Arterial 

O canal arterial conecta a aorta descendente com a artéria pulmonar esquerda. No feto 
permite que o sangue da artéria puhnonar entre na aorta descendente para a oxigenação na 

placenta. Em condições normais fecha-se logo após o nascimento. Representa cerca de 10% 
dos casos de cardiopatia congênita 19.
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1.1.4- Coarctação da aorta 

Consiste num estreitamento da aorta abaixo da artéria subclávia esquerda e adjacente 
ao local de implantação do canal arterial. Classifica-se em coarctação discreta, coarctação 
pré-ductal (mais freqüente), coarctação paraductal (rara) e coarctação pós-ductal (rara). 

Analisando a freqüência quanto ao sexo, o relatório do New England Infant Cardiac Program 
aponta a freqüência de 55% no sexo masculino e 44% no sexo feminino 18' 19' 2°. 

1.1.5- Interrupção do arco aórtico 

Consiste na atresia de segmento do arcoaórtico. Baseado na localização anatômica da 

atresia, três subtipos são descritos: Tipo A- quando a atresia é distal à artéria subclávia 

esquerda; T ípo B- quando a atresia localiza-se entre a artéria subclávia esquerda e a artéria 

carótida esquerda, sendo esta a forma mais comum; e Tipo C- quando a atresia está entre o 

tronco braquiocefálico e a artéria carótida esquerda 21. 

1.1.6- Tetralogia de Fallot 

Representa a cardiopatia congênita cianótica mais comum e caracteriza-se por uma 

ampla comunicação interventricular, aorta sobrepondo os ventrículos direito e esquerdo, 

obstrução ao fluxo de saída do ventrículo direito (subvalvular, valvular, supravalvular ou nos 

ramos da artéria pulmonar) e hipertrofia do ventrículo direito. A cianose pode estar presente 
ao nascimento ou se manifestar no primeiro ano de vida. Quanto ao sexo há uma 

predominância no sexo masculino 19' 2°. 

1.1.7- Transposição dos Grandes Vasos ' 

Defmida como anomalia na qual a aorta sai do ventrículo direito e a artéria pulmonar 

do ventrículo esquerdo. Inclui-se nesta condição a dupla via de saída do ventrículo, também 

chamada de Transposição dos Grandes Vasos Conígida. Aproximadamente metade dos casos 

está associada a defeitos do septo ventricular. Nos pacientes em que o septo ventricular está
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íntegro, a comunicação entre as duas circulações, venosa e arterial, se faz através do canal 

arterial e do forame oval. Nestes casos a cianose e a insuficiência cardíaca estão presentes no 

período neonatal precoce. Observa-se uma predominância no sexo masculino 19° 2°' 21. 

Como resultado dos avanços no diagnóstico e na terapêutica das cardiopatias 

congênitas, muitas crianças chegam à idade adulta. Nos Estados Unidos estima-se que a 

população de adultos portadores de cardiopatia congênita, corrigida cirurgicamente ou não, 

aumenta cerca de 5% ao ano. A Comunicação Interauricular representa aproximadamente um 
terço das cardiopatias congênitas detectadas em adultos, seguindo-se a estenose da válvula 
puhnonar com fieqüência estimada de 10 a 12%. Faz-se, portanto, necessário que os 

profissionais da especialidade adquiram conhecimento sobre essa condição com objetivo do 
seguimento adequado dos pacientes portadores de cardiopatia congênita na idade adulta 19. 

1.2 Genes do Desenvolvimento Cardiovascular 

Evidências de múltiplos genes com ação na organogênese do coração são fomecidas 
pelas síndromes cromossômicas e monogênicas, nas quais a maioria coincide com anomalia 
cardiovascular. 

As síndromes cromossômicas mais conhecidas são as trissomias dos cromossomos 21, 
13 e 18 e também a monossomia do cromossomo X. As anomalias cromossômicas podem 
sugerir localização de genes determinantes da morfogênese do coração que, quando mutados, 

favorecem o desenvolvimento das malformações cardiovasculares. O conhecimento das 

anomalias específicas da Síndrome de Turner e a evidência das perdas fetais ocorridas na 

maior parte dos conceptos portadores desta sindrome, sugere que existam vários genes 

envolvidos na organogênese cardíaca no cromossomo X 22. 
O mesmo raciocínio se faz para as síndromes monogênicas, nas quais a cardiopatia é 

um dos componentes do quadro clínico, sugerindo que a organogênese cardíaca seja 

influenciada pelos genes envolvidos, ou ainda, que esta ocorra em conseqüência desses genes 
23. Entre as doenças monogênicas, duas síndromes são particularmente importantes na 

identificação de genes na organogênese cardíaca. A Síndrome DiGeorge é caracterizada por 
cardiopatia congênita, hipocalcemia por ausência ou hipoplasia das glândulas paratireóides, 

imunodeficiência por ausência ou hipoplasia do timo, dismorfias faciais, anomalias renais e 

distúrbios da fala e da aprendizagem. Esta condição é conseqüência de uma microdeleção do 
cromossomo 22q1l. Atualmente são relatadas várias microdeleções, nas quais a clinica
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completa dessa síndrome não se manifesta, porém o paciente apresenta malformação 
cardiovascular 4' 23. Boudjemline e cols demonstraram alta freqüência da microdeleção do 
cromossomo 22q em 261 fetos com malfonnações conotruncais, que é a malformação 
cardíaca mais comum da Síndrome DiGeorge 24. 

A Síndrome de Holt-Oram é uma desordem autossômica dominante _que se caracteriza 
pelas malformações em membros e cardiopatia congênita do tipo defeito do septo atrial ou 
ventricular. A identificação do gene TBX5 sugere que a formação dos septos cardíacos tenha 
a participação desse gene. A mutação do gene TBX5, entretanto, não foi encontrada em 
paciente com cardiopatia isolada 23' 25' 26' 27. 

Como nos exemplos anteriores, várias outras síndromes genéticas podem elucidar a 

origem das malfonnações congênitas cardiovasculares. 

O primeiro gene identificado como causado defeito do septo atrial, não sindrômico foi 
descrito por Schott e cols. em 1998, e decorre de mutação do gene do fator de transcrição 

denominado NKX2-5 26. 

Vários fatores ambientais também podem causar cardiopatia congênita. O álcool, a 

talidomida, a hidantoina, o lítio e o ácido retinóico. A cardiopatia congênita pode ocorrer em 
conseqüência de disrupção ou de interação com genes do desenvolvimento cardiovascular 22. 

Considera-se que nos casos de cardiopatia isolada, a gênese é predominantemente 

Multifatorial, o que corresponde à interação de fatores genéticos e fatores ambientais 23. 

A identificação da etiologia e a compreensão da fisiopatologia da cardiopatia 

congênita permitem que medidas de prevenção possam ser tomadas para diminuir a 

morbidade e evitar o aparecimento de novos casos . 

1. 3 Estudos Epidemiológicos 

O estudo epidemiológico das malformações congênitas representa um importante 
instrumento na identificação da etiologia, direcionamento das medidas de prevenção e 

planejamento dos serviços de saúde de uma região. Diversos programas de monitorização das 
malformações congênitas são desenvolvidos em vários países. A maioria destes programas 
está integrada a uma organização não govemamental denominada “International 

Clearinghouse for Birth Defects Monitoring System” (ICBDMS). Esta organização teve seu 
inicio em 1974, em Helsink, na Finlândia, em reunião com representantes de dez países. Está
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oficialmente vinculada à Organização Mundial de Saúde, e a coordenação geral tem sua sede 
em Roma, na Itália. O objetivo principal desta organização é o de auxiliar na identificação dos 
fatores envolvidos e, conseqüentemente, na prevenção das malformações congênitas em 
vários países. Para atingir esse objetivo, realiza vigilância contínua das taxas de incidência das 

malformações congênitas, fomecidas pelos programas de monitoramento dos países 

participantes 28. A 

Na América Latina, desde 1° de julho de 1967, o Estudo Colaborativo Latino- 

Americano de Malformações Congênitas (ECLAMC) vem desenvolvendo um programa de 
investigação clínica e epidemiológica das malformações congênitas em maternidades públicas 
e privadas em países como a Argentina, Bolívia, Brasil, Chile, Colômbia, Equador, Paraguai, 
Peru, Uruguai e Venezuela. Está vinculado ao sistema de monitoramento da Clearinghouse 

(ICBDMS), tratando-se de um programa de colaboração voluntária de profissionais 

interessados no estudo das malformações congênitas. Por tratar-se de programa de 

colaboração voluntária, existe uma segurança no cumprimento das normas operacionais. A 
uniformidade dos critérios é indispensável para que os dados possam ser comparáveis entre as 

diferentes instituições participantes. A coordenação geral é composta por profissionais 

responsáveis pelo controle de qualidade e análise da informação produzida. Atualrnente está 

sediada na Fundação Osvaldo Cruz, no Município do Rio de Janeiro. No Brasil participam do 
programa maternidades dos Estados do Rio Grande do Sul, Santa Catarina, São Paulo, Minas 

Gerais e Paraíba. No Estado de Santa Catarina participam a Maternidade Carmela Dutra, a 

Matemidade do Hospital Universitário da Universidade Federal de Santa Catarina, situadas no 

município de Florianópolis, e a Maternidade Darcy Vargas, situada no Município de Joinville. 

A epidemiologia das malformações cardiovasculares representa a investigação da 
distribuição de cada diagnóstico especifico e dos fatores determinantes destas malformações 

numa população. A prevalência de uma malformação cardiovascular corresponde à proporção 
de indivíduos afetados numa determinada população de risco. A definição da população de 
risco é fundamental para a geração de estimativas de prevalência confiáveis. Como as 

cardiopatias congênitas se desenvolvem no período intra-uterino, a população de risco 

consiste em todos os embriões vivos no momento da formação do sistema cardiovascular 2' 4. 
Na prática, a medida real da taxa de incidência das cardiopatias congênitas toma-se difícil 
devido às dificuldades no exame anatomopatológico minucioso dos abortamentos e 

natimortos. Por este motivo, em substituição à taxa de incidência utiliza-se a Taxa de
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prevalência em nascidos vivos. Esta taxa é definída como o número de casos de cardiopatia 
congênita numa população de nascidos vivos num determinado periodo. A prevalência de 
cada diagnóstico especifico de cardiopatia congênita está diretamente relacionada à 

sobrevivência dos pacientes e inversamente à letalidade, à taxa de cura e à taxa de remissão 

espontânea. Os avanços na cirurgia cardiovascular e o cuidado intensivo neonatal e pediátrico 
resultaram numa melhoria na sobrevivência de pacientes portadores de cardiopatias 

congênitas e conseqüentemente aumentam a prevalência dessas condições. Em contraste, a 

mortalidade e a remissão espontânea tendem a diminuir a prevalência de determinada 
malformação cardiovascular 2' 12. Diferentes taxas podem ser usadas para descrever a 

ocorrência das cardiopatias congênitas A prevalência das malformações cardiovasculares em 
nascidos vivos tem sido tema de vários estudos, nos quais percebe-se a variabilidade na 
defmição de caso, nos critérios de inclusão e exclusão, nos métodos diagnósticos e no tempo 
de seguimento dos pacientes. Apesar das diferenças metodológicas nos estudos de prevalência 

realizados entre os anos 1950 e 1980, tinha-se a impressão de uma constância temporal e 

geográfica na prevalência das cardiopatias congênitas. Nos últimos vinte anos, tem sido 
notada uma nítida mudança no perfil epidemiológico da cardiopatia congênita. Considera-se 
que estas mudanças ocorreram em face de um aperfeiçoamento nos métodos diagnósticos, 
como a utilização da ecocardiografia-Doppler, que tem aumentado as chances do diagnóstico 
das cardiopatias congênitas de menor repercussão e, proporcionado uma maior agilidade no 
início da terapêutica, repercutindo na diminuição da taxa de mortalidade,levando a um bom 
resultado pós-operatório, principalmente nos pacientes menores de dois meses de idade 

Dentre os estudos de prevalência das cardiopatias congênitas mais conhecidos, citamos 

o “New England Regional Infant Cardíac Program” (NERICP) que surgiu a partir da 
associação voluntária de 11 hospitais na região de New England, nos Estados Unidos, 
englobando seis Estados: Connecticut, Massachusetts, Vermont, New Hampshire, Rhode 
Island e Maine. Este programa teve inicio em 1968, com o objetivo de melhorar o diagnóstico 
e o atendimento à criança portadora de cardiopatia congênita. Dentre as melhorias propostas, 
está a atualização e o aperfeiçoamento profissional, um melhor intercâmbio de informações 
entre os Ohospitais participantes e o provimento de recursos para transporte e acomodações 
para as famílias carentes. Em 1980, o NERICP elaborou um relatório referente ao período 
base de 1968 a 1974, no qual estão registradas as prevalências dos diferentes diagnósticos, 
bem como análises de seguimento dos pacientes submetidos a tratamento cirúrgico, análise da
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cirúrgico, análise da mortalidade segundo o tipo de cardiopatia e segundo o tratamento 
cirúrgico. Representa um marco na publicação médica, pois se trata da primeira vez que uma 
região após concretizar um programa colaborativo no atendimento a crianças portadoras de 
cardiopatia congênita, realiza uma análise crítica do atendimento dispensado aos pacientes 
durante o referido periodo, fomecendo informações valiosas para outros programas 

colaborativos 3 1. '
V 

O estudo de “Baltimore-Washíngtom Infant Stuafy” (BWIS) representa uma 
investigação epidemiológica das malformações cardiovasculares, realizado no período de 
1981 a 1989 em recém-nascidos vivos de mães residentes nos Estados de Maryland e no 
Distrito de Columbia, nos Estados Unidos. Este estudo analisou 4.390 pacientes portadores de 

cardiopatia congênita e 3.572 controles, numa área geográfica com 100.000 nascimentos por 
ano, sendo verificada a prevalência de 3,7%o. O objetivo principal deste estudo foi o de 
identificar as populações vulneráveis e conseqüentemente aperfeiçoar as estratégias 

preventivas 3°' 32' 33. 

O estudo epidemiológico realizado na Suécia, nos anos de 1981 a 1986, contava com a 

análise de dois registros, o Registro de Malformações Congênitas, iniciado em 1964, e o 

Registro da Cardiologia Pediátrica iniciado em 1980. O primeiroera baseado nosrelatórios de 
recém-nascidos vivos portadores de malformações congênitas, diagnosticadas na primeira 

semana de vida, e o segundo identificava crianças com diagnóstico de cardiopatia congênita 
durante o primeiro ano de vida, em quatro centros de cardiologia pediátrica localizados nas 
cidades de Estocohno, Uppsala, Lund e Gothenburg. Neste estudo foram identificados 1.605 
casos de cardiopatia congênitanum total de 573.422 nascimentos com a prevalência de 2,8 %‹› 
e proposta uma classificação para as cardiopatias congênitas, a Classificação de Pradat 7. 

E 

O estudo realizado na cidade de Newcastle, na Inglaterra, no período de 1985 a 1997 
analisou a variabilidade temporal da prevalência da cardiopatia congênita em nascidos vivos. 
Foram identificados 2.671 pacientes com cardiopatia congênita, num total de 477.960 nascidos 
vivos, com a prevalência de 5,6 %‹›. A prevalência maior, em relação a outros estudos, pode 
ter ocorrido devido ao aperfeiçoamento. diagnóstico das cardiopatias menores 34. 

O estudo epidemiológico realizado no oeste da Austrália baseado nos dados coletados 
do Registro Regional de Defeitos Congênitos no período de 1980 a 1989, identificou‹1.787 

pacientes com cardiopatia congênita num total de 233.502 nascimentos, sendo estimada uma 
prevalência de 7,65 %‹›. Neste estudo foram incluídos os natimortos 35.
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Na América Latina, o Estudo Colaborativo Latino-Americano de Malformações 
Congênitas no período de 1982 a 1999 num total de 3.180.008 nascidos vivos, identificou 
6.614 pacientes portadores de cardiopatia congênita, estirnando a prevalência de 2,08 %‹› 36. 

No Brasil, no Município de Londrina, no Estado do Paraná, foi realizado um estudo 
epidemiológico das cardiopatias congênitas, no período de janeiro de 1989 a dezembro de 
1998,e num total de 80.262 nascidos vivos foram identificadas 441 pacientes com cardiopatia 
congênita, estimada a prevalência de 5,49 %‹› 37.,

i 

A escolha do tema para este estudo foi motivada pela importância do conhecimento 
dos dados epidemiológicos referentes às cardiopatias congênitas no Município ,de 

Florianópolis, Santa Catarina, e também, pela perspectiva de contribuir para a melhoria da 
assistência à saúde a comunidade.



2.0BJETIVOS 

2.1 OBJETIVO GERAL 

Defmir as características epidemiológicas das cardiopatias congênitas no Município de 
Florianópolis, Santa Catarina, Brasil. 

2.2 oBJETIvos ESPECÍFICOS 

Estimar a prevalência da cardiopatia congênita em recém-nascidos vivos na 
Maternidade Carmela Dutra e na Matemidade do Hospital Universitário. 

Verificar a fieqüência dos casos não diagnosticados antes da alta das maternidades do 
estudo. 

Verificar a fieqüência dos diagnósticos específicos das cardiopatias congênitas. 

Verificar a média de idade dos pacientes no momento do diagnóstico da cardiopatia 
congênita.



3.MÉToDo 

Trata-se de um estudo transversal de caráter analítico com coleta retrospectiva de 
dados, realizado na Maternidade Carmela Dutra, na Matemidade do Hospital Universitário e 

no Hospital Infantil Joana de Gusmão, situados no município de Florianópolis, Santa 

Catarina, Brasil, no período de janeiro de 1998 a dezembro de 2000. 

3.1 Local do Estudo 

O município de Florianópolis, segundo os dados do Instituto Brasileiro de Geografia e 

Estatística (censo ano 2000) conta com 342.315 habitantes, sendo que 332.185 residem em 
área urbana, dos quais 176.621 representam a população feminina. 

O Hospital Infantil Joana de Gusmão é um hospital público, vinculado à Secretaria de 
Estado da Saúde e Centro de Referência no Estado de Santa Catarina para pacientes 

pediátricos em todas as especialidades. Na Cardiologia Pediátrica, seis especialistas realizam 
os atendimentos médicos aos pacientes no ambulatório e nas enfennarias. Três profissionais 

são responsáveis pela realização dos exames ecocardiográficos (ecocardiograma 

bidimensional com Doppler), nos pacientes internados ou ambulatoriais. Em média 96% do 
total de pacientes atendidos no hospital pertencem ao Sistema Ún_ico.de Saúde. 

O Hospital Universitário é um hospital público, de ensino, vinculado à Universidade 
Federal de Santa Catarina. Todos os atendimentos são realizados pelo Sistema Único de 

Saúde. A Matemidade do Hospital Universitário tem uma média de 1.668 nascimentos por 
ano. O Serviço de Cardiologia Pediátrica conta com um especialista para os atendimentos 
ambulatoriais e para os pacientes internados. Oiprofissional aqui referido é membro do 
Serviço de Cardiologia Pediátrica do Hospital Infantil Joana de Gusmão e realiza os exames 
ecocardiográficos nos dois hospitais. . 

A Maternidade Cannela Dutra é um hospital público, vinculado à Secretaria de Estado 
da Saúde e Centro de Referência no Estado de Santa Catarina em Saúde da Mulher. Cerca de 
90% dos atendimentos desta instituição são realizados pelo Sistema Único de Saúde,
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apresentando em média 4.358 nascimentos por.ano. Como não possui em seu Corpo Clínico 
especialista em cardiologia pediátrica, os recém-nascidos com diagnóstico suspeito de 

cardiopatia congênita, após exame ultra-sonográfico pré-natal ou exame clínico neonatal, são 
avaliados por especialistas do Serviço de Cardiologia Pediátrica do Hospital Infantil Joana de 

Gusmão. 

A Matemidade Carmela Dutra e a Maternidade do Hospital Universitário participam 
do Estudo Colaborativo Latino-Americano de Malformações Congênitas (ECLAMC). Este é 

um programa de investigação clínica e epidemiológica das malformações congênitas em 
nascimentos hospitalares na América Latina desde o ano de 1967. É considerado Centro 
Colaborador da Organização Mundial da Saúde para a prevenção de malformações 

congênitas. Participam do programa, maternidades da Argentina, Bolívia, Brasil, Chile, 

Colômbia, Equador, Paraguai, Peru, Uruguai e \./enezuela. São analisadas sistematicamente as 

flutuações de freqüência das diferentes malformações, e diante de situações de alarme, são 

realizadas análises dos fatores envolvidos. As maternidades colaboradoras são orientadas por 
um manual operacional que fornece todas as informações para o preenchimento do protocolo 
de coleta de dados. A coordenação geral do Programa ECLAMC tem sua sede na Fundação 
Oswaldo Cruz, na cidade do Rio de Janeiro, e para lá são encaminhados os dados coletados 

mensalmente nas maternidades. Cada matemidade colaboradora recebe um código que a 

identifica junto à coordenação geral. 

A Maternidade Carmela Dutra é identificada pelo código A04 e a Maternidade do 
Hospital Universitário pelo código A50. 

O presente projeto foi aprovado pelo Comitê de Ética da Universidade Federal de 

Santa Catarina e pela Comissão Nacional de Ética em Pesquisa (CONEP/MS) (APÊNDICE 
3). 

3.2 População do Estudo 

A população do estudo corresponde ao total de 18.116 recém-nascidos vivos, no período 
de janeiro de 1998 a dezembro de 2000. Deste total, 13.113 recém-nascidos foram 

nascimentos da Maternidade Carmela Dutra e 5.003 da Maternidade do Hospital 

Universitário.
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3.3 Pacientes 

3.3.1 Critérios de inclusão 

0 Nascidos vivos com data de nascimento compreendida entre janeiro de 
1998 e dezembro de 2000. 

0 Local de nascimento: Maternidade Carmela Dutra e Maternidade do 

Hospital Universitário, Florianópolis, Santa Catarina. 

0 Diagnóstico da cardiopatia congênita realizado por ecocardiograma fetal ou 

avaliação clínica especializada e ecocardiograma pós-natal e, ou 

cateterismo cardíaco, e, ou cirurgia, e,ou exame anatomopatológico. 

3.3.2 Critérios de exclusão 

0 Recém-nascidos natimortos. 

0 Recém-nascidos vivos com diagnóstico, pelo ecocardiograma, de 

cardiopatia congênita funcional e sem confirmação de anomalia cardíaca 
estrutural. 

0 Recém-nascidos pré-termos, com peso inferior a 2.000g, com diagnóstico 
de persistência do canal arterial realizado antes de 30 dias de vida. 

3.3.3 Fontes de seleção dos pacientes 

1” - Sistema de Informações Hospitalares do Sistema Único de Saúde (SIH/S US) : 

Gerido pelo Ministério de Saúde, através da Secretaria de Assistência à Saúde, em 
conjunto com a Secretaria de Estado da Saúde de Santa Catarina onde estão listadas todas as 
internações do Sistema Único de Saúde do Hospital Infantil Joana de Gusmão, Maternidade 

Carmela Dutra e Hospital Universitário, no período de janeiro de 1998 a julho de 2001. A 
seleção dos pacientes foi realizada usando-se a Classificação Intemacional de Doenças, 10a 

revisão (CID-10), utilizada por este sistema de informações a partir do ano de 1998, para o 

cadastramento dos diagnósticos dos pacientes internados. A triagem dos pacientes foi
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realizada utilizando-se os códigos relativos ao diagnóstico de malformações congênitas do 

aparelho circulatório (Q20 a Q28). A partir dessa triagem foram revisados todos os 

prontuários no Hospital Infantil Joana de Gusmão, Hospital Universitário e na Maternidade 

Carmela Dutra, sendo selecionados os pacientes que preenchiam os critérios de inclusão 

definidos para o estudo. 
2” - Ambulatório de Cardiologia Pediátrica do Hospital Infantil Joana de Gusmão e do 

Hospital Universitário:
1 

Para a seleção dos pacientes foram revisadas as agendas diárias dos especialistas que 

atuam no Ambulatório, no período de janeiro de 1998 a julho de 2001. 

No impresso da agenda do Ambulatório do Hospital Infantil Joana de Gusmão consta data 
do atendimento, nome do médico, número do prontuário, idade e procedência do paciente. 

Na primeira triagem foram selecionados os pacientes com data de nascimento 

compreendida entre janeiro de 1998 a dezembro de 2000, procedentes da Mesorregião da 

Grande Florianópolis, que compreende, além do município de Florianópolis, os municípios de 

Angelina, Canelinha, Leoberto Leal, Major Gercino, Nova Trento, São João Batista, Tijucas, 
Antonio Carlos, Biguaçu, Govemador Celso Ramos, Palhoça, Paulo Lopes, Santo Amaro da 
Imperatriz, São José, São Pedro de Alcântara, Águas Momas, Alfredo Wagner, Anitápolis, 
Rancho Queimado e São Bonifácio. Quando os dados dos campos procedência e, ou idade do 

paciente estavam em branco, os mesmos foram obtidos nos prontuários dos respectivos 
pacientes no Hospital Infantil Joana de Gusmão. - 

Após a análise dos prontuários triados inicialmente, foram selecionados os pacientes que 
atendiam aos critérios de inclusão definidos para o estudo. 

No impresso da agenda do Ambulatório de Cardiologia Pediátrica do Hospital 

Universitário consta: nome do paciente, número do prontuário e diagnóstico do paciente. 
Foram selecionados todos os prontuários de pacientes com diagnóstico de cardiopatia 

congênita. A triagem para a data do nascimento e procedência do paciente foi realizada após a 

revisão do prontuário. Para os pacientes cujos campos do diagnóstico estivessem em branco, o 

dado era igualmente obtido no prontuário. 

Os prontuários, sem a informação do nome da matemidade na qual o paciente nasceu e do 
laudo do ecocardíograma, foram listados para que, em contatos telefônicos com a família, 
fossem obtidos esses dados. Foram excluídos do estudo, os pacientes com informações 
incompletas.
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3 “: Banco de dados do Estudo Colaborativo Latino-Americano de Malformações 

Congênitas das maternidades Carmela Dutra e do Hospital Universitário: 

Neste banco de dados estão as entrevistas realizadas ao nascimento, com as mães dos 

recém-nascidos com diagnóstico confirmado ou suspeito de cardiopatia congênita durante o 

pré-natal, ao nascimento ou durante o periodo de permanência na matemidade. Para os recém- 

nascidos com diagnóstico não confirmado, ou seja, com sopro cardíaco a esclarecer, foram 

revisados os prontuários do ambulatório de cardiologia do Hospital Infantil Joana de Gusmão 

e do Hospital Universitário. Foram realizados contatos telefônicos com as famílias dos 

pacientes cujos prontuários não continham todos os dados necessários para a inclusão no 

estudo. Foram excluídos os pacientes dos quais não foi possivel a obtenção dos dados 

completos exigidos para a sua inclusão. 

O Banco de Dados do ECLAMC também foi utilizado para a comparação dos dados de 
prevalência obtidos na população do presente estudo. 

3.4 Procedimentos 

Para cada paciente selecionado para o estudo foi aplicado o protocolo doiECLAMC 
(ANEXO 2), do qual foram obtidas informações para as seguintes variáveis: número do 
prontuário, data de nascimento, código da maternidade, descrição da malformação, peso de 

nascimento, sexo, tipo de parto, idade do diagnóstico da cardiopatia congênita e idade 

matema. 

3.5 Banco de Dados 

Os dados obtidos dos protocolos foram registrados num banco de dados criado com o 

“software” Access 7.0 (Microsoft Corporation, Seattle, Washington, EUA). 

3.6 Análise dos Dados 

Os dados relativos aos diagnósticos específicos das cardiopatias congênitas foram 

codificados inicialmente pelo Sistema ISC, no qual cada diagnóstico específico recebe um 
código e, no caso de pacientes com múltiplos códigos, o código principal é obtido a partir de
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um sistema hierárquico, no qual é dada prioridade para o componente da malformação 
clinicamente mais grave. 

O Sistema de codificação desenvolvido pelo ECLAMC codifica as malformações 

cardiovasculares com 3 dígitos (746) seguido de duas letras conforme o diagnóstico 

específico, sendo também desenvolvida uma tabela de códigos combinados, com o objetivo 

de fornecer um único código por paciente (ANEXO 2). 
Os dados foram importados, utilizando-se o software EPI INFO 6.04, do Center for 

Disease Control and Prevention, Atlanta, Estados Unidos, 1997, com o qual foi realizada a 

análise da informação. Análises complementares foram realizadas, quando necessário, 

utilizando o programa EpiCalc 38 . 

Foram produzidas fieqüências de todas as variáveis. As variáveis categóricas foram 

investigadas utilizando tabelas de contingência para todos os fatores de interesse relacionados 

com o desfecho. A associação entre estes fatores e o desfecho foi testada utilizando o teste do 
qui-quadrado na comparação de duas ou mais prevalências em um nível de significância de 
95% (alfa < 0.05)



4.RESULTADOS 

A população total do estudo foi de 18.116 recém-nascidos vivos em duas maternidades 
no Município de Florianópolis: Maternidade Carmela Dutra e Maternidade do Hospital 

Universitário da Universidade Federal de Santa Catarina, no periodo de janeiro de 1998 a 

dezembro de 2000. Foram identificados 130 pacientes com diagnóstico de cardiopatia 

congênita, responsáveis por uma prevalência de 7,17 %6. 
A Tabela 1 mostra a distribuição dos pacientes segundo o local de residência, 

apontando um percentual de 63,85% para -os pacientes residentes no Município de 

Florianópolis e 4,62% para outros municípios do Estado de Santa Catarina. 

TABELA 1 - Distribuição dos pacientes segundo local de residência. MCD/HU, 1998 a 
2000. 

Município de Residência n % 
Angelina 1 0,77 

Antonio Carlos 2 1,54 

Biguaçu 

Florianópolis 

Gov. Celso Ramos 
Palhoça 

São José 

Outros

7 

83 

2

8 

21

6 

5,38 

63,85 

1,54 

6,15 

16,15 

4,62 

Total 130 100,00 

O denominador da população de risco variou de acordo com os fatores estudados, em 
função das perdas de dados nos registros hospitalares, para as variáveis: peso ao nascer, sexo, 

idade materna e tipo de parto (Tabelas 2 a 5). 

A distribuição do peso ao nascer dos pacientes com cardiopatia congênita e a 

comparação com a população geral do estudo está demonstrada na Tabela 2, onde é observada
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a ocorrência de baixo peso ao nascer mais freqüente entre os pacientes com cardiopatia 
congênita (21,54%), comparados com a população sem cardiopatia (9,61%). Esta diferença 
foi estatisticamente' significante no nível de 95% de conñança (p < 0,0001). 

TABELA 2 - Distribuição dos pacientes segundopeso ao nascimento na população com e 
sem cardiopatia congênita. MCD/I-IU, 1998 a 2000. 

Peso 5 2500 g Peso > 2500 g Total 

n % I.C.95% n % I.C.95% n 

C0m cardiopatia 28 21,54 14,8-29,6 102 78,54 70,4-85,2 130 

População 

Semcardiopatia 1.624 9,61 115.283 90,39 16.907 

Total 1.652 15.385 “ 17.037 

. 

- ›ä=2o,9s p<o,oo1 

A Tabela 3 demonstra que o percentual para a variável sexo não diferiu na população 
com cardiopatia, quando comparado com a pop/ulação sem cardiopatia congênita. 

Na análise da associação de cada tipo de cardiopatia com a variável sexo, não foi 
observada diferença estatisticamente significativa (p > 0,05).¡ 

TABELA 3 - Distribuição dos pacientes segundo sexo na população com e sem cardiopatia 
congênita. MCD/HU, 1998 a 2000. 

_ Masculino Feminino Total 
. Populaçao ' 

N. 
_ 

% n % n 

Com cardiopatia 67 51,5 63 48,5 _ 
130 

Sem cardiopatia 8827 51,1 8456 48,9 17283 

p = NS 

Como demonstrado na Tabela 4 a diferença observada na comparação das duas 
populações com e sem cardiopatia para a variável idade materna, não foram estatisticamente 

significantes.
H



21 

TABELA 4 - Distribuição dos pacientes segundo idade materna na população com e sem 
cardiopatia_ congênita. MCD/HU, 1998 a 2000. 

Idade materna 
' População < 35 anos 2 35 anos Total 

N '%_, n' % n 

Com cardiopatia 113 86,92 17 13,08 130 

Sem cardiopatia 15225 90,58 1583 
' 

9,42 16808 
p=NS z 

,

A 

_ A Tabela 5 demonstra que as diferenças encontradas na comparação das freqüências 
do parto normal e da cesariana nas populações com e sem cardiopatia, não foram 

estatisticamente significantes. 

Na Tabela 6 pode ser observado que a freqüência da cesariana nos pacientes com 
diagnóstico realizado no pré-natal foi maior, sendo a diferença estatisticamente significante. 

TABELA 5 - Distribuição dos pacientes segundo tipo de parto na população com e sem 
cardiopatia congênita. MCD/HU, 1998 a 2000. 

Tipo de parto 

P0PU1aÇã0 Vaginal . Cesariana Total
A 

n % n. % n 

Com cardiopatia 71 54,5 ' 59 45,4 130 

Sem cardiopatia 11.970 65,5 Õ-316 34,5 13-235 

p=NS `
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TABELA 6 - Distribuição dos pacientes segundo momento do diagnóstico e tipo de parto. 
MCD/HU, 1998 a 2000. 

Tipo de parto 
Momento do 

Vaginal Cesariana Total 
diagnóstico 

n % n % n 

Pré-natal 3 15,79 16 84,21 19 

Natal 15 42,86 20 57,14 35 

Pós-natal 53 69,74 23 30,26 76 

Tom 71 54,62 59 45,38 130 

X2 = 20,52 ; P < 0,001 

A prevalência da cardiopatia congênita nos recém nascidos da Matemidade do 

Hospital Universitário foi maior quando comparada com a prevalência observada nos recém 

nascidos da Maternidade Carmela Dutra, como observados pelos valores do Intervalo de 

Confiança demonstrado na Tabela 7. 

TABELA 7 - Distribuição da prevalência da cardiopatia congênita segundo a matemidade. 
MCD/HU, 1998 a 2000. 

Matemidade 
População MCD HU Total 

n n n 

Total nascidos vivos 13113 5903 13116 

Com cardiopatia 82 48 130 

Prevalência ( %‹›) 6,25 9,59 7,17 

(I.C. 4,90 - 7,61) (I.C. 6,88 - 12,31) (LC. 5,94 - 8,41) 

A Tabela 8 demonstra que neste estudo, na Matemidade do Hospital Universitário, 
não foram observados casos de diagnóstico pré-natal de cardiopatia congênita e as freqüências 

do diagnóstico natal e pós-natal não mostraram diferenças estatisticamente significantes nas 

duas maternidades do estudo.
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TABELA 8 - Distribuição dos pacientes segundo momento do diagnóstico em relação ao 
nascimento por maternidade. MCD/HU, 1998 a 2000. 

Maternidade 
Momento do diagnóstico MCD HU 

N % n % 
prématal 19 23,17 0 0,00 

Natal 19 23,17 16 33,33 

pósmatal 44 53,66 32 66,67 

Total 82 100,00 48 100,00 

×1=13,1ó ; p < 0,001 

O diagnóstico antes da alta hospitalar foi mais freqüente que após a alta hospitalar, 
mas a diferença não foi estatisticamente significante (Tabela 9). 

O diagnóstico da cardiopatia congênita realizado antes e após a alta hospitalar não 
diferiu entre as duas maternidades do estudo. (Tabela 10). 

TABELA 9 - Distribuição dos pacientes segundo momento do diagnóstico em relação 
à alta. MCD/HU, 1998 a 2000. 

Momento do diagnóstico n % 
Antes da alta 74 56,92 

Após a alta 56 43,08 

Total 130 100,00



24 

TABELA 10 - Distribuição dos pacientes segundo momento do diagnóstico em relação à 
alta, por maternidade. MCD/HU, 1998 a 2000. 

Momento do diagnóstico 

Maternidade Antes da alta Após a alta Total 

n % n % n 

MCD 45 54,88 37 45,12 82 

HU 29 60,42 19 39,58 48 

p = NS
A 

Um percentual maior de pacientes foi diagnosticado até o fmal da primeira semana de 
vida, enquanto que nos periodos subseqüentes a maioria dos casos foi diagnosticada até o 

fmal do primeiro mês de vida. Como demonstrado na Tabela ll apenas 29,73% tiveram o 

diagnóstico realizado após 1 mês, porém antes do oitavo mês de vida. A média da idade dos 
pacientes no momento do diagnóstico da cardiopatia congênita foi de 44,51 dias e a mediana 

de 7,00 dias. 

TABELA 11 - Distribuição dos pacientes com diagnóstico da cardiopatia congênita realizado 
nos períodos natal e pós-natal segundo a idade no momento do diagnóstico. 
MCD/HU, 1998 a 2000. 

Momento do diagnóstico 
n % 

(dias de vida) 

0 - 7 59 53,15 

8 - 31 19 17,12 

32 - 120 19 17,12 

121- 240 14 
' 12,61 

Total 111 100,00 

Média = 44,51 Mediana = 7,00
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As Tabelas 12 e 13 mostram a distribuição e a prevalência dos tipos de cardiopatias 

analisados na amostra do estudo, demonstrando também que a Comunicação interventricular 

foi o tipo mais fieqüente na Maternidade do Hospital Universitário. Na tabela 13 observa-se 

também que não houve superposição do intervalo de confiança (IC 95%) para a Comunicação 

interventricular como para os outros tipos de cardiopatias analisadas nas duas maternidades. 

TABELA 12 - Distribuição dos pacientes segundo diagnóstico específico da cardiopatia. 
MCD/HU, 1998 a 2000. 

Tipo de cardiopatia Il % 
Comunicação interventricular 

Comunicação interatrial 

Anomalia da válvula pulmonar 

Persistência do canal arterial 

Outras anomalias septais 

Coarctação da aorta 

Tetralogia de Fallot 

Defeito septo atrioventricular 

Hipoplasia ventrículo esquerdo 

Transposição grandes vasos 

Outras anomalias conotwncais 

Anomalia da aorta 

Anomalia da tricúspide 

Ventrículo único 

44 

26 

16

8

8 

7

5

3

3

3

3

2

1

1 

33,35 

20,00 

12,31 

6,15 

6,15 

5,33 

3,85 

2,31 

2,31 

2,31 

2,31 

1,54 

0,77 

0,77 

Total 130 100,00
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TABELA 13 - Prevalência do tipo de cardiopatia congênita segundo a maternidade. 
MCD/HU, 1998 a 2000. 

Tipo de cardiopatia 

Matemidade 
MCD 

%‹› I.C. 95% ll 

HU 
%‹› I.C. 95% 

Comunicação interventricular 

Comunicação interatrial 

Anomalia da válvula pulmonar 

Persistência do canal arterial 

Outras anomalias septais 

Coarctação da aorta 

Tetralogia de Fallot 

Defeito septo atrioventricular 

Hipoplasia ventrículo esquerdo 

Transposição grandes vasos 

Outras anomalias conotruncais 

Anomalia da aorta 

Anomalia da tricúspide 

Ventrículo único 

1,75 

1,53 

0,69 

0,53 

0,15 

0,4ó 

0,31 

0,15 

0,23 

0,08 

0,15 

0,08 

0,08 

0,08 

1,04-2,47 

0,86-2,19 

0,24-1,14 

0,14-0,93 

0,06-0,36 

0,09-0,82 

0,01-0,60 

0,06-0,36 

0,03-0,49 

0,07-0,23 

0,06-0,36 

0,07-0,23 

0,07-0,23 

0,07-0,23 

21

6

7

1

6

l

1

1

2

1

1 

4,20 

1,20 

1,40 

0,20 

1,20 

0,20 

0,20 

0,20 

0,40 

0,20 

0,20 

2,40-5,99 

0,24-2,16 

0,36-2,44 

0,19-0,59 

0,24-2,16 

0,19-0,59 

0,19-0,59 

0,19-0,59 

0,15-0,95 

0,19-0,59 

0,19-0,59 

Total 6,25 4,90-7,61 48 9,59 6,88-12,31 

*total nascidos vivos Maternidade Carmela Dutra = 13.113 
** total nascidos vivos Hospital Universitário = 5.003 

A Tabela 14 demonstra a prevalência da cardiopatia na população do estudo 

comparando com a base de dados do ECLAMC para fins de qualificar os dados obtidos na 
amostra estudada. A Comunicação interatrial e a anomalia da válvula pulmonar foram mais 
freqüentes nas maternidades do estudo quando comparados com o ECLAMC.
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TABELA 14 - Comparação da prevalência do tipo de cardiopatia congênita das maternidades 
do estudo com a base de dados do ECLAMC. MCD/HU, 1998 a 2000. 

Tipo de cardiopatia MCD 
n %‹› D 

Matemidade 

if. N 
HU 
%‹› 

ECLAMC 
Dif. 1 

ll %o 

Comunicação interventricular 

Comunicação interatrial 

Anomalia da válvula pulmonar 

Persistência do canal arterial 

Outras anomalias septais 

Coarctação da aorta 

Tetralogia' de Fallot 

Defeito septo atrioventricular 

Hipoplasia ventrículo esquerdo 

Transposição grandes vasos 

Outras anomalias conotruncais 

Anomalia da aorta 

Anomalia da tricúspide 

Ventrículo único 

1,75 

1,53 

0,69 

0,53 

0,15 

0,46 

0,31 

0,15 

0,23 

0,08 

0,15 

0,08 

0,08 

0,08 

21 

+ 6 

+ 7 

+ 1

6 

+ '

1

1

1

O

2

1

1

O

O 

4,20 

1,20 

1,40 

0,20 

1,20 

0,20 

0,20 

0,20 

0,00 

0,40 

0,20 

0,20 

0,00 

0,00 

+ 531 1,09 

+ 180 0,37 

+ 82 0,17 

61 0,13 

+ 60 0,12 

50 0,10 

69 0,14 

75 0,15 

56 0,12 

80 0,16 

111 0,02 

12 0,03 

49 0,10 

34 0,07 

T°ffl1 82 6,25 + 48 9,59 + 1609 3,30 

Total nascidos vivos ECLAMC = 487.309 

A Tabela 15 demonstra a distribuição dos pacientes com diagnóstico da cardiopatia 
congênita realizado no periodo pré-natal segundo o tipo da cardiopatia. 

Na Figura 1 observamos gráfico demonstrativo da distribuição dos pacientes segundo 
a idade no momento do diagnóstico e o tipo da cardiopatia, onde observamos os percentuais 

referentes aos tipos de cardiopatias diagnosticadas no periodo pré-natal, de 0 a 7 dias, de a 

31 dias, de 32 a 120 dias e de 121 a 240 dias de vida. ,_ 

Está demonstrado na Tabela 16 que 25 pacientes portadores de cardiopatia congênita 

apresentavam anomalias extracardíacas associadas. A Síndrome de Down foi diagnosticada 
em 10 pacientes (40%) e 6 pacientes (24%) eram portadores de Lábio Leporino e, ou Fenda 
Palatina.



TABELA 15 - Distribuição dos pacientes com diagnóstico realizado no período pre natal 
segundo tipo da cardiopatia congênita. MCD/HU, 1998 a 2000. 

Tipo de cardiopatia Il % 
Comunicação interventricular 

Comunicação interatrial 

Anomalia da válvula pulmonar 

Coarctação da aorta 

Tetralo gia de Fallot 

Hipoplasia ventrículo esquerdo 

Outras anomalias conotruncais 

Anomalia da tricúspide 

Ventrículo único

4

l

1

4

3

2

2

1

1 

21,05 

5,26 

5,26 

21,05 

15,74 

10,53 

10,53 

5,26 

5,26 

Total 19 1oo,oo
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Figura 1 - Distribuição dos pacientes segundo tipo de cardiopatia e idade do



TABELA 16 - Distribuição dos pacientes com malformação extracardíaca associada segundo 
tipo de cardiopatia congênita. MCDÍHU, 1998 a 2000. 

. ` , 
' Malfor- 

T¡p0 de cardiopatia Sistema LLIFPH Sindrome 'Outras ma - T tal 
esqueletlco de Down Smdromes çoes O 

Il 

Malformação extracardíaca associada 

ll Il - n 
I`ll€ll0I'€S 

ll 

CIV 
_

1 

CIA - 

PCA - 

Outras anomalias septais 1 

Coarctação da aorta 1 

DSAV - 

Outras anomalias 
conotruncais

1

2

2

1

1

2

1

4

1

2 

1

1

2

1 

Total n 4 6 10 

% 16,00 24,00 40,00 8,00 12,00 100 00

2 3 

* hemangioma, apêndice cutâneo **Lábio Leporino e/ou Fenda Palafina



5.DISCUSSÃO 

O questionamento principal na motivação para este estudo foi o interesse em saber 
quantos recém-nascidos, portadores de cardiopatia congênita, tiveram alta da Matemidade 

Carmela Dutra e da Matemidade do Hospital Universitário da Universidade Federal de Santa 

Catarina, em Florianópolis, Santa Catarina, no período de janeiro de 1998 a dezembro de 
2000, sem que fosse sugerida a hipótese diagnóstica de cardiopatia congênita. A resposta a 

esta questão demonstrou que a avaliação após a alta hospitalar dos recém nascidos no período 

considerado deveria ser realizada para fornecer elementos para a estimativa da prevalência 

real da cardiopatia congênita nessas duas maternidades. A análise das freqüências das 

diferentes cardiopatias assim como dos dados demográficos gerais também foram planejados 

para fornecer subsídios na promoção de melhorias da assistência neonatal. 

O diagnóstico de cardiopatia congênita foi realizado em 130 crianças, seguindo o protocolo 
do estudo. Na análise da procedência (Tabela 1), observamos que do total de 130 pacientes, 
124 (95%) eram provenientes de municípios da Grande Florianópolis, e destes, o Município 

de Florianópolis foi o de maior freqüência (63,85%). A Matemidade Carmela Dutra e o 

Hospital Universitário são instituições públicas importantes no atendimento de pacientes do 

Sistema Único de Saúde na região da Grande Florianópolis. São centros de referência para 

gestações de alto n`sco e contain com a parceria do Hospital Infantil Joana de Gusmão para o 

encaminhamento dos recém-nascidos portadores de cardiopatia congênita para tratamento 

clínico ou cirúrgico. 
Vários estudos epidemiológicos têm demonstrado que o peso ao nascimento dos 

recém-nascidos portadores de malformações congênitas é menor, quando comparado com a 

população sem malformação congênita 22. Na Tabela 2 analisamos a prevalência do baixo 
peso ao nascimento nas populações com (2l,5%) e sem cardiopatia congênita (9,6%), sendo a 

diferença estatisticamente significante (p < 0,001). A mesma comparação foi realizada em 
relação ao grupo de pacientes com peso de nascimento maior que 2.500g, sendo observado 

que os pacientes da população com cardiopatia pertenciam ao grupo com peso menor 

(78,5%), quando comparados com os pacientes da população sem cardiopatia (90,4%; 
p<0,00l). O baixo peso ao nascimento é um dos sinais clínicos que pode indicar aos
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neonatologistas a necessidade de investigação cuidadosa na busca de sinais sugestivos de 

malformação cardiovascular 22. 

Do ponto de vista global, não houve diferença estatisticamente significante (p > 0,05) 
para a variável sexo na população com cardiopatia, quando comparada com a população sem 
cardiopatia (Tabela 3). Também não foi verificada associação estatisticamente significante 
entre sexo e os diferentes tipos de cardiopatia, quando testados individualmente, entretanto a 

casuística deste estudo foi muito pequena para conclusões definitivas. Storch e cols, num 
estudo para avaliação da associação entre raça e sexo na prevalência da cardiopatia congênita, 

demonstraram que, para alguns tipos de cardiopatia como: defeito do septo atrioventricular, 

transposição de grandes vasos, estenose de válvula aórtica e coarctação da aorta, essa 

associação era evidente no Estado de Louisiana,USA 39. Este estudo demonstrou que o 

diagnóstico de defeito de septo atrioventricular foi mais freqüente no sexo feminino, nas raças 

negra e branca. A transposição de grandes vasos, a coarctação da aorta e a estenose da válvula 
aórtica foram mais freqüentes no sexo masculino, na raça branca, não sendo observada 

diferença na freqüência entre os sexos, na população de raça negra. No relatório do NERICP 
foi descrita uma maior prevalência no sexo masculino, coincidindo com maior morbidade e 

mortalidade para as cardiopatias congênitas isoladas, ou seja, na ausência de malformações 

extracardíacas associadas 2°.
u 

Foi analisada a distribuição dos pacientes com cardiopatia congênita segundo a idade 

materna nas populações com e sem cardiopatia congênita (Tabela 4). As diferenças 

observadas nos percentuais das duas populações não apresentaram significância estatística no 

nivel de confiança de 95% (p > 0,05). Embora o presente estudo não tenha demonstrado, há 

relatos na literatura que demonstram uma maior freqüência da cardiopatia congênita no grupo 
de mães com idade superior a 30 anos, com ou sem a exclusão dos pacientes com anomalias 
cromossômicas associadas 22' 4°. 

Na comparação dos percentuais de parto vaginal e cesariana observados na população 
com e sem cardiopatia (Tabela 5), foi apontada diferença estatisticamente significante 

(p < 0,05) para a cesariana na população com cardiopatia congênita. Na análise da freqüência 
de parto vaginal e cesariana segundo o momento do diagnóstico, a Tabela 6 mostra uma 

diferença estatisticamente signiiicante (p < 0,001) a favor da cesariana, na população com 

diagnóstico pré-natal. É comum que, quando a ultra-sonografia pré-natal demonstra sinais 
sugestivos de cardiopatia congênita, inicie-se um processo mais cuidadoso de
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acompanhamento pré-natal para gestação de alto risco, com planejamento da assistência ao 
recém-nascido na sala de parto e o preparo da equipe clínica e cirúrgica da cardiologia 

pediátrica. Na maioria das vezes, o obstetra indica uma cesariana eletiva, para que o 

atendimento global ao recém-nascido portador de cardiopatia seja bem-sucedido 
42' 44. 

A Tabela 7 mostra a distribuição da população total de nascidos vivos e a população 
com cardiopatia congênita por maternidade, apontando a prevalência 9,59 %‹› na Maternidade 
do Hospital Universitário e a prevalência de 6,25 %‹› na Maternidade Carmela Dutra, sendo a 

prevalência conjunta de 7,17 %‹›. A diferença não foi estatisticamente significante (p > 0,05). 
A estimativa da prevalência da cardiopatia congênita numa determinada população varia 
amplamente dependendo de vários fatores, como o tamanho e características da população 

estudada, ou seja, a inclusão ou não dos natimortos, a sobrevivência dos indivíduos portadores 

desta condição, a precisão e categorização diagnóstica, tomando dificil a comparação das 

prevalências observadas com outros estudos em diferentes regiões 4' 35' 4°” 42. No presente 
estudo foram incluídos somente os recém-nascidos vivos. 

No período analisado, foi observado que na Maternidade Carmela Dutra, 23,17% dos 
pacientes tiveram o diagnóstico da cardiopatia realizado no período pré-natal, não sendo 

identificado nenhum paciente com diagnóstico pré-natal na maternidade do Hospital 

Universitário (Tabela 8). Comparando os percentuais das duas maternidades, observamos 

diferença estatisticamente significante (p < 0,001). Três estudos usando métodos 

comparáveis, realizados com o objetivo de estimar a sensibilidade da ultra-sonografia pré- 

natal na detecção da cardiopatia congênita em populações de baixo risco, verificaram taxas 
variando entre 14 a 45% 44' 43' 44. Um estudo realizado por Friedman e cols demonstra que a 

eficácia da ecocardiografia fetal depende da experiência dos profissionais, do equipamento 

utilizado, além da técnica de visualização das quatro câmaras cardíacas, complementada com 
a visualização das vias de saída 45. A taxa de diagnóstico pré-natal observado no presente 
estudo (23,17%) está concordante com os dados apontados na literatura. A Maternidade 
Carmela Dutra possui um Serviço de Medicina Fetal com três especialistas experientes, o que 
pode ser um dos fatores para o encaminhamento de gestantes com exame ultra-sonográfico 
suspeito de malformação fetal da Grande Florianópolis e de outras regiões do Estado de Santa 

Catarina. A Maternidade do Hospital Universitário iniciou atendimento à comunidade em 
outubro de 1995 e, no período da coleta de dados, não possuia um serviço de Medicina Fetal, 
fato que pode explicar a ausência de diagnóstico pré-natal observada neste estudo. Com
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relação ao diagnóstico no período natal (Tabela 8), ou seja, nas primeiras 24 horas de vida, na 

Maternidade do Hospital Universitário foi observado um maior percentual (33,33%) em 
relação à Maternidade Carmela Dutra (23,17%). O Hospital Universitário é uma instituição de 
ensino e possui um número maior de profissionais na sua atividade assistencial e conta, na sua 
área fisica, com ambulatório de cardiologia pediátrica, o que agiliza o encaminhamento dos 
recém nascidos assintomáticos. A Maternidade Carmela Dutra, por não possuir ambulatório 
de Cardiologia Pediátrica, depara com dificuldades no encaminhamento ao Ambulatório de 
Cardiologia Pediátrica do Hospital Infantil Joana de Gusmão, dos recém-nascidos 

assintomáticos, ou seja, naqueles em que a ausculta de sopro é o único sinal de cardiopatia 
congênita. 

A pergunta que motivou a realização deste estudo está respondida na Tabela 9, onde 
está demonstrado que 43,08% do total de pacientes portadores de cardiopatia congênita 

tiveram o diagnóstico realizado após a alta da maternidade. A Tabela 10 mostra a distribuição 
dos pacientes com diagnóstico da cardiopatia congênita realizado antes e após a alta das 
maternidades do estudo. As diferenças percentuais observadas na comparação das duas 

maternidades não foram estatisticamente significantes no nível de confiança de 95%. 

Analisando a idade dos pacientes no momento do diagnóstico da cardiopatia 

congênita, excluídos os pacientes com diagnóstico pré-natal, a Tabela 11 demonstra que o 

maior percentual de pacientes (53,15%) teve o diagnóstico realizado na primeira semana de 

vida. Do total de 111 pacientes com diagnóstico realizado após o nascimento, 78 (70%) 
tiveram o diagnóstico confirmado até o primeiro mês de vida. No presente estudo, foi 

evidenciada uma média de idade no momento do diagnóstico de 44,5 dias, sendo o valor da 
mediana de 7 dias. Esta observação foi determinada pela grande quantidade de pacientes com 
diagnóstico na primeira semana de vida (n = 59) e um número menor de casos diagnosticados 
após o primeiro mês até o 8° mês de vida (n = 33). O estudo de Ainsworth e cols 17 

demonstrou que 44% das cardiopatias congênitas presentes na infância, são detectadas no 
exame clínico neonatal. Os autores ressaltaram -que a presença de sopro cardíaco neste 

período tem 54% de chance de ser o primeiro sinal do diagnóstico de cardiopatia congênita. 
O neonatologista, ao identificar a presença de sopro no exame neonatal, deverá encaminhar 0 

recém-nascido a um serviço de cardiologia pediátrica para avaliação clínica e 

ecocardiográfica. Este autor reforça, ainda, a necessidade de se rebater a idéia de que a 

presença de sopro no recém-nascido é comum e que na maioria dos casos se trata de sopro
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fisiológico, e ainda, que esta interpretação errônea, pode explicar o motivo da demora no 

encaminhamento dos recém-nascidos ao cardiologista para o diagnóstico definitivo. 

A freqüência de cada tipo de cardiopatia está demonstrada na Tabela 12 e os três 
diagnósticos mais freqüentes foram: a Comunicação interventricular (33,85%), a 

Comunicação interatrial (20,0%) e a Anomalia da válvula pulmonar (12,31%). As variações 

das fieqüências foram diferentes em alguns trabalhos e possivelmente refletem instituições 
que são referências específicas. Na literatura verificamos que para a Comunicação 

interventricular, as freqüências variaram de 29,5% a 42,8%, para a Comunicação interatrial de 

6,1% a 7,4% e para a Anomalia da válvula pulmonar de 4,8 a 13,5% 2°”46 47. 

A comparação baseada nos Intervalos de Confiança para as freqüências observadas 
entre as duas maternidades do estudo (Tabela 13), mostra que na Maternidade do Hospital 

Universitário houve uma diferença estatisticamente significante para a Comunicação 

lnterventricular. 

Quando se compara a freqüência para cada tipo de cardiopatia nas maternidades do 

estudo com a fieqüência obtida na base de dados do ECLAMC (Tabela 14) observamos 
diferenças estatisticamente significantes na Maternidade Carmela Dutra para a Coarctação de 

aorta, Persistência canal arterial, Comunicação interatrial e anomalia da válvula pulmonar. Na 
Maternidade do Hospital Universitário observamos diferenças estatisticamente significantes 

para a Comunicação interatrial, Outras anomalias septais, Comunicação interventricular e 

anomalia da válvula puhnonar. A população total incluida na base de dados do ECLAMC, 
inclui nascidos vivos de maternidades de níveis de assistência I, II e III, o que explica a maior 

fieqüência das cardiopatias nas maternidades do estudo, que pertencem ao terceiro grupo. 

Dos 130 pacientes com diagnóstico de cardiopatia do estudo, 19 (23,l7 %) tiveram o 

diagnóstico realizado no período pré-natal (Tabela 15). Observamos que os tipos de 

cardiopatia diagnosticadas variaram desde cardiopatias de menor repercussão e de 

diagnóstico mais tardio, como a Comunicação Interventricular, até cardiopatias mais graves 

como a hipoplasia de ventrículo esquerdo e ventrículo único 33. 

O gráfico demonstrado na Figura I representa a distribuição dos percentuais de 

pacientes segundo tipo da cardiopatia e a idade no momento do diagnóstico. Observamos que 

100% (n = 3) dos pacientes com diagnóstico de transposição dos grandes vasos, tiveram o 

diagnóstico realizado na primeira semana de vida. O estudo realizado por Bonnet e cols 12 

demonstrou que o diagnóstico pré-natal desta condição, teve como resultado uma diminuição
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na morbi-mortalidade neonatal. No presente estudo, não foi analisada a morbi-mortalidade 
dos pacientes portadores de cardiopatia. 

A Tabela 16 mostra as anomalias extracardiacas associadas, segundo os tipos de 
cardiopatia congênita. Dos 130 pacientes do estudo, 25 (19,21%) eram portadores de 

anomalias extracardíacas associadas. A Síndrome de Down foi a anomalia cromossômica 
mais freqüente (40%). Cerca de 24% dos pacientes eram portadores de Lábio Leporino com 
ou sem Fenda Palatina. Achado concordante com a literatura 32.
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ó.coNcLUsÃo 

l. Utilizando os dados coletados até a alta hospitalar e os dados investigados após a 

alta hospitalar dos nascidos vivos na Maternidade Carmela Dutra e na Maternidade do 

Hospital Universitário em Florianópolis, Santa Catarina, Brasil, encontramos a prevalência de 
7,17 %‹› nascidos vivos com cardiopatia congênita. , 

2. O rastreamento dos pacientes portadores de cardiopatia congênita, atendidos no 
Serviço de Cardiologia Pediátrica do Hospital Infantil Joana de Gusmão e do Hospital 
Universitário, permitiu a identificação de 43,08 % do total de pacientes cujo diagnóstico da

~ cardiopatia nao foi realizado antes da alta da matemidade. 

3. As cardiopatias congênitas mais freqüentes na Matemidade Carmela Dutra e na 

Maternidade do Hospital Universitário, no período de janeiro de 1998 a dezembro de 2000 

foram a Comunicação Interventricular (33,85%), a Comunicação Interatrial (20,00%) e a 

Anomalia da válvula pulmonar (12,31%). As outras cardiopatias representaram menos de 
6,15%, individualmente. › 

4. A média de idade no momento do diagnóstico da cardiopatia congênita dos 
pacientes nascidos na Matemidade' Carmela Dutra e' na Matemidade do Hospital 

Universitário, no periodo estudado, foi de 44,51 dias e a mediana de 7,00 dias. ,
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APÊNDICE 1 

Sinopse



DIAGNÓSTICO 

Caso l 
Hipoplasia ventrículo esquerdo 
Atresia válvula mitral 
Atresia válvula aórtica 
Ausência de malformações 
extracardíacas associadas 

Caso 2 
CIV 
Dupla via saida ventrículo direito 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações 
extracardíacas associadas 

Caso 3 
CIA 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações 
extracardíacas associadas 

Caso 4 
Hipoplasia átrio esquerdo 
CIV 
Pé torto congênito bilateral 
Microtia 

Caso 5 
CIA 
Ausência de malformações 
extracardíacas associadas 

Qami 
CIA 
Ausência de malformações 
extracardíacas associadas 

Caso 7 
Ventrículo Único tipo esquerdo 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 8 
Coarctação Aorta 
Pé torto congênito bilateral 

CÓDIGO Isc CÓDIGO ECLAMC 

260 746IZ 
265 
262 

503 746TO 
501 
503 

101 746SA 
770 

779 746SV 

101 746SA 

101 746SA 

530 746VU 

020 746CO



Caso 9 
Atresia Pulmonar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 10 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso ll 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 12 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 13 
Persistência Canal Arterial 
Fácies Sindrômica 
Fenda palatina posterior 
Sindactilia 

Caso 14 
CIV 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 15 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso lá 
Coarctação Aorta 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso17 
CIV 
Pequeno apêndice cutâneo em tórax 

746TP 

746SV 

746SA 

746SV 

746PD 

746SV 

746SV 

746CO 

746SV



Caso 18 
CIA 
Persistência Canal Arterial

_ 

Trissomia parcial do cromossomo 9 
(Mosaicismo) 

Em . 

CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 20 
Tetralogia Fallot 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 21 
CIV 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 22 
Hipoplasia Ventrículo Esquerdo 
Atresia Válvula Mitral e Aórtica 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 23
I 

Defeito Septo Atrio Ventricular 
Sindrome de Dovm 

Caso 25 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 25 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 26 
CIV 
Estenose Aórtica subvalvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

101 
174 

770 

78A 

770 
174 

260 
262 

208 

770 

770 

770 
074 

746SA 

746SV 

746TF 

746SV 

746IZ 

746AL 

746SV 

746SV 

746TA



Caso 27 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 28 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 29 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 30 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 31 
CIA 
CIV 
Persistência Canal Arterial 
Síndrome de Down 

Caso 32 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 33 
Estenose Pulmonar Valvar 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 34 
CIV 
CIA 
Síndrome de Dovâm 

Caso 35 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

746SV 

746SA 

746SV 

746TP 

746SE 

746SV 

746TP 

746SE 

746SV



Caso 36 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 37 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 38 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 39 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 40 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Qm;-11 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 42 
CIV 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 43 
CIV 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 44 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

746SV 

746SV 

746SV 

746SA 

746SV 

746SV 

746SE 

746SE 

746SV



Qaso 15 
Estenose Pulmonar Valvar 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 46 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 47 
Persistência Canal Arterial 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 48 
Estenose Pulmonar Valvar 
Estenose Aórtica 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 49 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 50 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Çaso 51 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 52 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 53 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

746TP 

746SV 

746SA 

746TO 

746SV 

746TP 

746SV 

746PD 

746TP



Caso 54 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas

` 

Caso 55 
Estenose Pulmonar Valvar 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 56 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 57 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 58 
Tetralogia Fallot

A 

Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas _ 

Caso 59 
CIA 
Atresia duodenal 
Síndrome de Down 

Caso 60 
CIV 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 61 
Persistência Canal Arterial 
Coarctação Aorta 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 62 
Transposição Grandes Vasos 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

770 

442 
174 

77o 

101 

78A 

101 

770 
174 

174 
02€) 

602 

746SV 

746TP 

746SV 

746SA 

746TF 

746SA 

746SV 

746CO 

746TG



Caso 63 
Transposição Grandes Vasos 
Persistência Canal Arterial 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 64 
Tetralogia Fallot 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 65 
Coarctação Aorta 
Sindrome de Down 

Caso 66 
Coarctação Aorta 
Persistência Canal Arterial

i 

Obstruçao via saída Ventrículo 
Esquerdo 
Lábio Leporino e Fenda palatina 

Caso 67 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 68 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 69 
Atresia tricúspide tipo I A 
Atresia pulmonar 
CIV 
Persistência Canal Arterial 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas _ 

Caso 70 
CIV 
Persistência Canal Arterial

~ Interrupçao arco aórtico tipo A- 
Truncus arteriosus tipo I 

Pé torto congênita bilateral 

602 
608 
607 

'

› 

78A 

020 

020 
174 
020 

101 

174 

702 
702 
770 
174 
101 

770 
174 
032 
740 

746TG 

746TF 

746CO 

746CO 

746SA 

746PD 

746TI 

746TO



Caso 71 
Coarctação Aorta 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 72 
Hipoplasia Ventrículo Esquerdo com 
ventrículo único 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 73 
CIV ' 

Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 74 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 75 
CIA 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 76 
Persistência Canal Arterial 
Onfalocele 
Síndrome de Edwards 

Caso ÍZ7 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 78 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 79 
CIV 
CIA 
Síndrome de Down 

746CO 

746IZ 

746SV 

746SV 

746SA 

746PD 

746SA 

746SV 

746SE



Caso 80 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 81 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 82 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 83 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 84 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 85 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 86 
CIV 
Lábio Leporino e Fenda Palatina 

Caso 87 
CIA 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 88 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

746SV 

746PD 

746SA 

746'I`P 

746SA 

746SV 

746SV 

746TP 

746SV



Caso 89 
CIA 
CIV 
Persistência Canal Arterial 
Dextroposição aorta 
Síndrome de Down 

Caso 90 
Estenose Pulmonar Valvar 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 91 
CIV 
Fenda Palatina isolada 

C s 92 a o 
Persistência Canal Arterial 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 93 
CIA 
Lábio Leporino 

Caso 94 
CIA 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 95 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 96 
Estenose válvula aórtica 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Casg 212 
CIA 
Ausência de malformaçoes extra 
cardíacas associadas 

746SE 

746TP 

746SV 

746TP 

746SA 

746SE 

746SA 

746TA 

746SA



Caso 98 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 99 
Defeito Septo Átrio Ventricular 
(F Orma Intermediária) 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 100 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 101 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 102 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 103 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 104 
CIV 
Estenose Pulmonar Infimdibular 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 105 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 106 
CIV 
Hemangioma plano 

746SV 

746AL 

746SA 

746SA 

746SV 

746TP 

746TP 

746PD 

746SV



Caso 107 
CIA 
CIV 
Polidactilia e pé torto congênito 

Caso 108 
CIA 

_ _ 

Lábio Leporino e Fenda Palatina 

Caso 109 
CIA 
Hipotonia muscular severa 

Caso 110 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 1 1 1 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 1 12 
Tetralogia Fallot 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 113 
Aneurisma porção média do septo 
interatrial 
Persistência Canal Arterial 
Síndrome de Down 

Caso 1 14 
CIA 
Síndrome de Down 

Caso 115 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 1 16 
Coarctação Aona 
CIA 
Hemangioma plano 

101 
770 

101 

101 

770 

770 

78A 

174 

101 

174' 

020 
101 

746SE 

746SA 

746SA 

746SV 

746SV 

746TF 

746PD 

746SA 

746PD 

746CO



Caso 117 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 1 18 
Tetralogia Fallot 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 119 
Defeito Septo Átrio Ventricular total 
Síndrome de Down 

Caso 120 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 121 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 122 
Estenose Pulmonar Valvar 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 123 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 124 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 125 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

770 

78A 

208 

448 

448 

448 

101 

770 

101 

746SV 

746TF 

746AL 

746TP 

746TP 

746TP 

746SA 

746SV 

746SA



Caso 126 
CIV 
Estenose Pulmonar Subvalvar 
Transposição Grandes Vasos 
CIA 
Persistência Canal Arterial 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 127 
CIA 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 128 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 129 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

Caso 130 
CIV 
Ausência de malformações extra 
cardíacas associadas 

746TG 

746SA 

746SV 

746SV 

746SV



APÊNDICE 2 

Protocolo
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APÊNDICE 3 c 

Parecer Comitê de Ética em Pesquisacom Seres Humanos da Universidade 
` 

Federal de Santa Catarina e Parecer CONEP



=_~s'.'‹.^':"z'z'°'«'/ ~z :Fi 
-n ¿" 

A 
ií((‹~ 

1% 
SERv1Ço Pusuco FEDERAL 

UN_lVERSlDADE FEDERAL DE SANTA CATARNA CAMPUS UNIVERSITÁRIO - TRINDADE CEP: 88040-900 - FLORIANÓPOLIS - SC 

CQMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA coM SERES HUMANOS 
Parecer 

Processo n°: 038/2000 

Projeto de Pesquisa: Estudo epidemiológico, clinico, ciiogerzérico e molecular das mal-formações congênitas 

Pesquisador Responsa've1.' Eliana T ernes Pereira 
Instituição: UFSC 

Parecer dos Relatores: 
( ) aprovado 
( ) reprovado 
( ) com pendência (detalhes pendência)* 
( )retirado 
(x) aprovado e encaminhado ao CONEP 
Justificativa: O projeto é bem descrito e fundamentado, contendo todas as etapas necessárias; o tema ê relevante; o pesquisador revela conhecimentos sobre o _assunto. Inclui toda a documentação necessária e está de acordo com os termos das Resoluções 196/96 e 251/97 e que todas as pendências foram adequadamente esclarecidas pelo~ pesquisador responsável. O parecer é pela aprovação do presente projeto e consentimento informado. 

Informamos que o parecer dos relatores foi aprovado, por unanimidade, em reunião deste Comitê na data de 05/06/2000. 

Florianópolis, 05/06/2000. 

Prof Marcia Margaret en s Pizzichini 
Coordenadora

l



r...':__“`, MiN|fs'r€Ri‹›i›z\sAúnr. 
- Conselho Nacional de Saúde 

z _- <:z›miúzzii› \'zi..-iomzi ai- Ézizzzi zm Pt~.¬qi›¡.t~.i - c‹›Ni~:P 

PARECER N° 575/2000 

Processo n° 25000.0143:s7/oo-81 Registro CONEP = 1405 i›wzzz‹zi° cer ozazzoóó; 
Projeto de Pesquisa: "Estudo epidemiológico. clínico. cirogenerico e moiecuiar das mai. 
formações congênitas ”. 

¡ 

Pesquisador Responsável: Dra. Eliana Temas Pereira 
instituição: Universidade Federal de Santa Catarina I UFSC 
Bata de entrada na CONEF> : *.5/05/2000 
Área Temática Especial: Genética Humana. 

Ao se proceder e análise do protomlo em Questão. cabem as seguintes 

,çcznsicioraçõesi 

a) as informações enviadas atendem aos aspectos fundamentais da Res. CNS
l 

196/96. sobre Diretrizes e Normas Regulamentadoras de Pesquisas Envolvendo Seres 

Humanos; 
b) o projeto foi aprovado peio Comité de Ética em Pesquisa - CEP da 

instituição supracitada. 
¡ _ 

Diante do exposto, ii Comissão Nacional de Etica em Pesquisa - CONEP, 
de acordo com as atribuições da Res. CNS 196/96, manifesta - se pela aprovação do 
projeto de pesquisa proposto, com a seguinte recomendação a sor acompanhada polo 
CEP 2 

- Que naia um interesse especial em manter a privacidade dos suieitos da 
pesquisa que são os primeiros proprietários dos dados armazenados ( informações escritas,

›

i 

material orgânico e fotografias ). 

I Situação : Proieto aprovado com recomendação
l 

Brasilia. 21 de julho de 2000. 

WILUAM SAAD i-iossNE 
Coordenador da CONEP-MS
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ANEXO 1 

Classificação de Pradat



Gmpo l = Defeitos conotruncais (códigos 10-15): Truncus arteriosus, Transposição de 

Grandes Vasos, dupla via de saída de ventrículo direito, anomalias da válvula pulmonar 

(incluindo tetralogia de Fallot), anomalias da válvula aórtica (exceto Síndrome do coração 

esquerdo hipoplásico) e outras anomalias do truncus. 

Grupo 2 = Defeitos septais (códigos 20-23): interatrial e/ou interventricular. 

Grupo 3 e 4 = Defeitos da válvula mitral (código 30) e da válvula trícúspide (código 40-41), 
respectivamente. (não incluída Síndrome do coração esquerdo hipoplásico). 

Grupo 5 = Síndrome do coração esquerdo hípoplásico (código 50) 

Grupo 6 = Defeito do septo atrioventricular (código 60) 

Grupo 7 = Malƒormações arteriais (código 70-72): inclui malformações da aorta 

(exceto coarctação), malformações da artéria pulmonar e anomalias do ductus. 

Grupo 8 = C oarctação da aorta (código 80) 

Grupo 9 = Outras malformações cardíacas (código 90)



ANEXO 2 
Manual de Codificação - Data Base Eclamc - Versão 1997 - Cardiovascular



746 

TC Tronco Comun 
TG Transposição grandes vasos 
'I'F Tetralogia de Fallot 

TA Anomalia da válvula aórtica 
TP Anomalia da válvula pulmonar 
T0 Otras anomalias cono-truncais 
SV CIV 
SA CIA 
SE Otras anomalias septais 
PD Persistência canal arterial 
AR Otras anomalias arteriais 
AL Defeito do septo atrio ventricular 
IZ Hipoplasia coração esquerdo 
C0 Coarctacão da aorta 
MI Anomalia da válvula mitral 
TI Anomalia da válvula tricúspide 
RV Retorno venoso anômalo 
VU Ventriculo Unico 
SI Situs Inversus 

OT Ouras cardiopatias 
NE Cardiopatia não especificada
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NE + qualquer outro = qualquer outro 
OT + qualquer outro = qualquer outro 

Com 3 códigos diferentes: 
-Se os 3 códigos são diferentes = OT V S 

-Com 2 códigos de truncais passa a ser TO e se toma como se fosse de dois códigos 
-Com SA + SV + ..., SA + SV se toma como SE e fica como de 2 códigos 
-Todas as outras situações são OT 

Com mais de 3 códigos diferentes: 
-São todos OT 
* seháTPcom SV: éTF, senão,éTO 
**TP+SE=OT siSEéAS+SV 

TP + SE +TP si SE é outra coisa



Correspondência de 3 Versões - Eclamc Y Pradat = 746_= 

-VERSION= 
1967 `l996 1997 Í 

--DEsc_RIPc1oN--- PRADAT 
IOGRUPOS 

`s :lol Diagnósticos especificados 
7460 ITO f TC Tronco Comun 
7461 Í 

“ TG Transposição Grandes Vasos 
7462 “ TF Tetralogía de Fallot 
--- 

, 

“ LTA Anomalia da válvula aórtica 
-- ~“ z›TP Anomalia da válvula pulmonar 

“ I ro Otras anomalias cono-truncais 

I-TRUNCUS 

7463 SE SV CIV 
7464 . 

“ zSA CIA ^ 

____ , 
cz

í Otras anomalias Septais 

II-SEPTAL 

7470 ` AR 'PD PDA ' No es malf 
“ AR 

réu. [AL 
Otras anomalias Arteriais 
Defeito do septo atrioventricular 

VII-ARTERY 
VI-CUSHION 

I-Iipoplasia coração esquerdo V-H.LEFT.H 
7471 *CO CO Coarctação da aorta VIII- 

COARCT 
;M1 ,M1 Anomalia da válvula mitral U1-MHRAL 

--- T1 Anomalia da válvula tricúspide 
I Retorno Venoso anômalo 

T1 
--- OT fRv 

1vU Ventriculo Único 
-__ »s1 Situs Inversus 
--- z“ tor Otras cardiopatias 

* IV-TRICUSP 
IX-OTHER 

7469 'NE INE Cardiopatia não especificada X-UNSPECIF



Correspondência Bas (Pradat) Y Cuore (ISC)
\ 

BAS.DBF CUORE.DBF DESCRIÇÃO 
746- 
TC - 

TP 
TG 
TF 
TF 
TO 
TO 
TO 
TO 
TO 
SA 
SV 
SE 

' PD 
AR 
AR 
ÊÊÊ 

IZ 
CO 
CO 
MI 
TI 
RV 
VU 
Sl 
Sl 
OT 
OT 
OT 
OT 
OT 
OT 
OT 
OT 
OT 
OT 
OT 
NE 
NE 
NE 

740-748 
430-450 
602-695 
78A 
780-787 
050-080 
090 
256-258 
501-507 
5 1 0 
l 0 1 -1 16 
760-779 

170-178 
014,028 
l40-l48 “ 

404-429,42A 
560-579 
200-208 

260,262-zõó 
020-021 
030-049 
210-296 
100-134 
460-484 
520-555 
003-010 
00A 
120-12s 
1õ3,224,22ó,422,512 
210-223 
250-254,263 
300-36s 
310-339 
3 1A 
500,514-sis 
580-539

` 

150-154 
340-sós 
130-134 

' 234-238 
240-249 

Tronco comun 
Anom. Válvula pulmonar 
Transposição de Grandes Vasos 
Tetralogia de Fallot 
Esten pulm con CIV (c obstr saída.VD) 
Anom de válvulas aórticas 
Janela aortopulmonar 
Dupla saída do ventresq 
Dupla saída do ventr.dir 
Estenose infimdibulo pulmonar 
CIA ` 

CIV 
CIA+CIV, Otros defeitos septais 
PDA, Anomalias do ductus 
Aneurisma ou dilatação da aorta 
Anom de coronarias 
Anom de aneria pulmonar y ramos 
Anom de arterias 
Defeito septo atrioventricular;Canal AV incompleto ou 
completo; Ostium piimum defect; Mitr ou Tric cusp 
defect; Valv AV única; 
Hipopl do coração esquerdo . 

Coarctação da aorta 
Anom do arco aórtico 
Anomalias da válvula mitral 
Anomalias da válvula tricúspide 
Veias pulmonares (anom retomo) 
Ventriculo único 
Sims cardíaco 
Isomerismo cardíaco 
Atrium 
Fistulas 
Anom de endocárdio 
Otras anom.do Ventr esq 
Anom do miocardio 
Anom do pericardio 
Miocardiopatia hipertrofica 
Otras anorn.do Ventr Dir 

I Veias sistêmicas 
Tumores cardíacos 
Anom do ritmo 
Cardiomegalia , 

Insuficiência cardíaca
V 

. Hipeitenção puhnonar

`


