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Resumo

Fundamento: A drenagem anémala total das veias pulmonares (DATVP) é uma doenca rara, com incidéncia aproximada
de 0,058 a 0,083:1.000 nascidos vivos. Apresenta mortalidade em torno de 80% a 90% no primeiro ano de vida, se nao
tratada precocemente.

Objetivo: Utilizando a experiéncia de 29 anos de um ftnico servico, foram testadas possiveis variaveis relacionadas ao
6bito hospitalar.

Métodos: Analise retrospectiva de 123 pacientes consecutivos operados com o diagnéstico de DATVP entre janeiro de
1979 e marco de 2008. Foram incluidos apenas pacientes com DATVP isolada, excluidas as associacées complexas. As
variaveis foram testadas para a identificacao da influéncia sobre os 6bitos e da interferéncia da evolucao temporal.

Resultados: As medianas de peso e idade foram de 4,1 kg e 120 dias, respectivamente. O subtipo anatémico supracardiaco
foi 0 mais prevalente em todo o periodo analisado. Obstrucao a drenagem esteve presente em 30% dos casos, sendo
o subtipo infracardiaco o mais associado. A taxa de mortalidade geral foi de 27%, chegando a zero nos tltimos cinco
anos. Tanto na analise univariada quanto na multivariada, a presenca de obstrucao ao fluxo venoso pulmonar foi a
tnica variavel positivamente associada aos ébitos (p=0,005), independentemente da evolucao temporal. A mortalidade
dentre estes casos foi de 44%.

Conclusao: Apés trés décadas de evolucao, pode-se observar melhora na mortalidade precoce da drenagem anémala total das
veias pulmonares em nosso servico, que atualmente apresenta niveis consistentes com a literatura. A obstrucao a drenagem
pulmonar continua sendo fator de mau prognéstico em nosso meio. (Arq Bras Cardiol. 2010; [online]. ahead print, PP.0-0)

Palavras-chave: Veias pulmonares, drenagem, cardiopatias congénitas/mortalidade.

Abstract
Background: Total anomalous pulmonary venous drainage (TAPVD) is a rare disease, with an approximate incidence of 0.058 to 0.083:1,000
live births. It has a mortality rate of around 80% to 90% in the first year, if not treated early.

Objective: Using the 29-year experience of a single center, possible variables related to hospital death were tested.

Methods: Retrospective analysis of 123 consecutive patients with a diagnosis of TAPVD that underwent surgical treatment between January
1979 and March 2008. Only patients with isolated TAPVD were included and the complex associations were excluded. The variables were
tested for the identification of their influence on death and of the interference of temporal evolution.

Results: The medians of weight and age were 4.1 kg and 120 days, respectively. The supracardiac anatomic subtype was the most prevalent
throughout the analyzed period. Obstruction to drainage was present in 30% of the cases and the infracardiac subtype was the most frequently
associated form. The general mortality rate was 27%, being equal to zero in the last five years. At both the univariate and multivariate analysis,
the presence of obstruction to pulmonary venous flow was the only variable positively associated to the deaths (p = 0,005), regardless of the
temporal evolution. The mortality among these cases was 44%.

Conclusion: After three decades of evolution, an improvement in the early mortality rate of TAPVD can be observed in our service, which
currently presents levels consistent with the literature. The obstruction to pulmonary drainage is still a bad prognostic factor in our country. (Arq
Bras Cardiol. 2010; [online]. ahead print, PRO-0)
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Introducao

A drenagem anémala total das veias pulmonares (DATVP)
é uma doenga rara de incidéncia aproximada de 0,058 a
0,083:1.000 nascidos vivos, correspondendo a cerca de 1% a
3% das cardiopatias congénitas. Apesar de pouco frequente,
apresenta mortalidade em torno de 80% a 90% no primeiro
ano de vida, necessitando de tratamento cirdrgico precoce'”.

Os resultados deste tratamento vém melhorando com o
passar das décadas, apresentando niveis de mortalidade em
decréscimo nos maiores centros de cirurgia cardiaca pediatrica
do mundo?*7. Em publicagdes anteriores, a mortalidade
hospitalar sofreu influéncia de diversos fatores, dentre eles a
interferéncia temporal, o baixo peso no momento da cirurgia,
o tipo anatémico infracardiaco e o subtipo obstrutivo®*+".

Provavelmente em nosso meio o tratamento desta doenca
apresentou evolugao semelhante. Neste estudo, utilizando a
experiéncia de 29 anos de um Gnico servigo, foram testadas
possiveis varidveis relacionadas ao 6bito hospitalar.

Método

Este estudo foi aprovado pelo comité de ética do hospital
(protocolo n? 0588-08). Todos os pacientes com diagndstico
de drenagem andmala total das veias pulmonares no periodo
entre janeiro de 1979 e margo de 2008 foram selecionados a
partir da base de dados e arquivos do servico de cardiologia e
cirurgia cardiaca do hospital. Foram incluidos apenas pacientes
com DATVP isolada ou associada a comunicacao interatrial
(CIA) efou persisténcia do canal arterial (PCA), excluidos
aqueles com associagdes complexas (isomerismos, hipoplasia
do ventriculo esquerdo, transposi¢ao das grandes artérias etc)
ou com dados insuficientes nos prontudrios. A amostra foi de
123 pacientes.

As varidveis analisadas foram: época da cirurgia, presenca
ou ndo de obstrugdo ao fluxo venoso pulmonar, tempo de
circulagao extracorpérea (CEC), tempo de oclusdao adrtica
(OA0), tempo de permanéncia na UTI, tempo de ventilagao
mecdnica, peso e idade no momento da cirurgia e subtipo
anatémico (supracardiaco, cardfaco, infracardiaco ou misto).

Os dados sobre obstrugao ao fluxo venoso pulmonar
foram obtidos dos laudos do ecocardiograma, do cateterismo
e da descrigdo cirdrgica. Considerou-se obstrugdo quando
observados fluxo acelerado através da CIA ou do trajeto
andmalo ao ecocardiograma, gradiente pressérico ou imagem
de estenoses ao cateterismo ou quando se encontrou CIA
muito pequena ou alguma obstrucdo visivel durante o
procedimento cirdrgico.

Os procedimentos foram realizados pela mesma equipe
cirirgica, com o mesmo cirurgiao principal durante todo o
periodo analisado.

Para a avaliagao da associagao entre variaveis qualitativas,
foi usado o teste exato de Fisher ou o teste de Qui-quadrado.
Para a comparagao de dois grupos em relacdo a variaveis
quantitativas, foi usado o teste t de Student para amostras
independentes ou o teste ndo-paramétrico de Mann-Whitney,
se apropriado. Utilizou-se a curva ROC para estabelecer um
ponto de corte através do qual fosse possivel dividir a amostra
em dois grupos e analisar a influéncia temporal sobre as

diversas varidveis, sobretudo os ébitos. Para a andlise conjunta
das variaveis, foi ajustado um modelo de Regressao Logjstica,
considerando-se o ébito (sim ou ndo) como variavel resposta
e as varidveis que apresentaram valores de p < 0,20 na
analise univariada como variaveis explicativas. Apés o ajuste,
foram estimados os valores de odds ratio e intervalos de 95%
de confianga. Valores de p < 0,05 indicaram significancia
estatistica. Os dados foram organizados em planilha Excel e
analisados pelo programa computacional Statistica v.8.0.

Resultados

A amostra foi composta por 123 pacientes operados com
diagnéstico de DATVP entre janeiro de 1979 e margo de
2008. Houve nitida preponderancia do sexo masculino, com
63,4% contra apenas 36,5% do sexo feminino. As medianas
de peso e idade foram de 4,1 kg (2 a 24 kg) e 120 dias (4
dias a 9 anos e 9 meses) respectivamente. Nos Gltimos cinco
anos analisados, 33% dos casos foram de criancas menores
de 30 dias de vida. O peso abaixo do 52 percentil para
idade esteve presente em 67,5% das criangas analisadas,
sem influéncia sobre o sexo.

Durante as décadas nao houve mudanca significativa nos
tempos de circulagao extracorpérea e oclusao aértica.

Quanto aos tipos anatémicos, a incidéncia foi homogénea,
prevalecendo o tipo supracardiaco em todo o periodo
analisado (Tabela 1). Obstrugdo a drenagem esteve presente
em 30% dos casos, sendo o subtipo infracardiaco o mais
associado a esta condicao, o que ocorreu em 50% de seus
casos. Entretanto, no subtipo supracardiaco, foi encontrado
0 maior nimero de casos obstrutivos, isto se devendo ao fato
de ser este o subtipo anatdmico mais prevalente.

Para a definigdo de um ponto de corte para a analise
temporal, foi utilizada a curva ROC, que apontou quinze
anos como de maior sensibilidade. Foram testadas hipéteses
de influéncia temporal para as caracteristicas demograficas
e para a ocorréncia e interferéncia com os 6bitos. Tanto
na andlise univariada quanto na multivariada, a presenga
de obstrugdo ao fluxo venoso pulmonar foi a Gnica
varidvel positivamente associada aos 6bitos (p = 0,005),
independentemente da evolucao temporal. A mortalidade
dentre estes casos foi de 44%.

A taxa de mortalidade geral foi de 27% e, destes, 25%
estavam dentro do perfodo neonatal. Na analise percentual,
observou-se diminuigdo significativa dos 6bitos ocorridos ha
mais de quinze anos (41,2%) e aqueles dos Gltimos quinze
anos (24,7%), sem relevancia estatistica (Tabelas 1 e 2). Nos
cinco anos finais da amostra, nao houve nenhum caso de
6bito (Grafico 1).

Discussao

Os resultados do tratamento cirdirgico da DATVP vém
melhorando significativamente ao longo das décadas,
chegando a niveis de mortalidade em torno de 10% em
algumas séries publicadas na literatura®”'*'¢. Dentre as causas
responsaveis por esta melhora estao a maior precocidade e
qualidade do diagndstico, bem como o manejo pré e pos-
operatério®*.
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Analise univariada e multivariada das diversas variaveis em relagao aos dbitos

Variavel Classificagao n Nao o6bito (n = 87)* Obito (n = 36)* p (univariada) p (multivariada) OR (IC 95%)
Tempo de <15 89 67 (75,%) 22 (24,7%)
cirurgia 215 34 20 (58,8%) 14 (41,2%) 0,081t 0,080 1,1(1,0-1,2)
Cateterismo 93 70 (75,3%) 23 (24,7%)
Diagnéstico
Ecocardiograma 30 17 (56,7%) 13 (43,3%) 0,066 t 0,253 1,9(0,6-57)
Nao 85 66 (77,6%) 19 (22,3%)
Obstrucéo
Sim 38 21 (55,3%) 17 (44,7%) 0,018 t 0,005 37(15-93)
CEC <90 min 57 46 (80,7%) 11 (19,3%)
> 90 min 66 41(62,1%) 25 (37,9%) 0,029 t 0,105 2,1(0,9-5,0)
> 50 perc 40 31(77,5%) 9 (22,5%)
Peso
< 5% perc 83 56 (67,5%) 27 (32,5%) 0,295 t -
> 30 dias 103 73 (70,8%) 30 (29,1%)
|dade
<30 dias 20 14 (70,0%) 6(30,0%) 11 -
Masculino 78 56 (71,8%) 22 (28,2%)
Sexo
Feminino 45 31(68,9%) 14 (31,1%) 0,837 t -
Supracardiaca 74 53 (71,6%) 21(28,4%)
Cardiaca 36 27 (75,0%) 9(25,0%)
Tipo drenagem
Infracardiaca 8 4(50,0%) 4(50,0%)
Mista 5 3(60,0%) 2 (40,0%) 0,516 1 -
OAo (min) 50,0 £ 13,2 51,3+ 15,6 0,628§ -

* Valores expressos por frequéncia (percentual) ou por média + desvio padréo 1 Teste exato de Fisher, p < 0,05 1 Teste de Qui-quadrado, p < 0,05 § Teste t de Student
para amostras independentes, p < 0,05.

Analise da influéncia temporal sobre as diversas variaveis

Tempo de cirurgia < 15 Tempo de cirurgia 2 15

Variavel Classificagao n anos (n = 89)* anos (n = 34)* Valor de p
Cateterismo 93 79 (88,8%) 14 (41,2%)
Diagnéstico
Ecocardiograma 30 10 (11,2%) 20 (58,8%) <0,001 t
Nao 85 59 (66,3%) 26 (76,5%)
Obstrugéo
Sim 38 30 (33,7%) 8 (23,5%) 0,383 1
<90 min 57 46 (51,7%) 11 (32,3%)
CEC
>90 min 66 43 (48,3%) 23 (67,6%) 0,069 t
> 5 perc 40 33 (37,1%) 7 (20,6%)
Peso
< 52 perc 83 56 (62,9%) 27 (79,4%) 0,090 1
> 30 dias 103 72 (80,1%) 31(91,2%)
|dade
<30 dias 20 17 (19,1%) 3(8,8%) 0,273 1
Supracadiaca 74 52 (58,4%) 22 (64,7%)
Cardiaca 36 26 (29,2%) 10 (29,4%)
Tipo drenagem
Infracardiaca 8 7(7,9%) 1(2,9%)
Mista 5 4 (4,5%) 1(2,9%) 0,747 1
OAo (min) 50,6 £14,4 497+144 0,749 §

* Valores expressos por frequéncia (percentual) ou por média + desvio padrdo 1 Teste exato de Fisher, p < 0,05 Teste de Qui-quadrado, p < 0,05 § Teste t de Student
para amostras independentes, p < 0,05.
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Evolugéo temporal da mortalidade.

Este estudo, corroborando dados da literatura, mostra uma
melhora na mortalidade ao longo das décadas, chegando a
taxa zero nos Gltimos cinco anos analisados (Grafico 1). Dentre
as possiveis causas para a melhora da sobrevida, pode-se citar
o diagnéstico e a intervengdo mais precoces, observados pela
diminuigao importante, porém sem significancia estatistica, do
peso e idade no momento da cirurgia (Tabela 1).

Durante as trés décadas de andlise, os tempos de CEC e
OAo nao apresentaram mudangas significativas, no inicio da
amostra, provavelmente devido a curva de aprendizado da
equipe cirdrgica. Nos anos mais recentes, apresentaram niveis
semelhantes aos do inicio, o que certamente teve relacao com
a maior complexidade dos pacientes, que apresentam menor
idade e peso no momento da cirurgia.

No inicio de nosso servigo, a maioria dos diagnésticos
era feita por meio do cateterismo cardiaco, auxiliado pelo
ecocardiograma. Atualmente, com a evolugao na resolugao
das imagens ecocardiogréficas, a quase totalidade das criangas
é operada apenas com o uso deste método, reservando o
exame hemodinamico invasivo para aqueles casos de maior
complexidade (Tabela 2), seguindo tendéncia mundial.

Em nossa andlise, apenas a ocorréncia de obstrugao ao
fluxo venoso pulmonar foi associada com maior mortalidade,
nao havendo neutralizagdo temporal, ou seja, mesmo
aqueles pacientes operados ha menos de 15 anos tiveram a
influéncia da obstrugao venosa para a ocorréncia do 6bito.
A obstrugao a drenagem é apontada por diversos autores
como o fator de maior implicagao para o prognéstico desta
doenga**. Mesmo naqueles casos onde a obstrugao nao se
mostrou significativamente relacionada aos 6bitos precoces,
interferiu na evolugao a longo prazo, com maior necessidade
de reoperagdes ou mesmo prejuizo neurocognitivo*'%1215.

Em 2007, Kramlou e cols.?, analisaram 377 pacientes
operados entre 1947 e 2005 e concluiram que o tipo
anatdmico infracardiaco e cardiaco, e ainda a ocorréncia de
obstrucao a drenagem pulmonar foram fatores de risco para
o Obito. Nesse estudo, a época da cirurgia nao conseguiu
neutralizar tais fatores de risco, ou seja, mesmo os pacientes
operados mais recentemente tiveram influéncia do subtipo
anatémico e do tipo obstrutivo de drenagem para um desfecho

desfavoravel. Em contra partida, Hyde e cols*, em 1999,
analisando retrospectivamente 85 pacientes operados entre
1988 e 1997, ndo encontraram correlagao entre o subtipo
anatémico ou a forma obstrutiva com os casos de 6bito
precoce. Para estes autores, a obstrugdo venosa pulmonar
recorrente foi associada com maior nimero de reintervengoes
futuras, porém nao com maior risco para mortalidade. Ja para
Kirshbom e cols'® a ocorréncia de obstrugao venosa pulmonar
foi associada com pior prognéstico em longo prazo. Os
pacientes com esta apresentagao, apds um periodo mediano
de seguimento de 5,9 anos, tinham pior escolaridade que os
pacientes sem obstrugao pré-operatéria.

Nossa série foi composta por 75% dos pacientes com peso
abaixo do 52 percentil para a idade, o que reflete o grande
consumo metabdlico a que estes pacientes sao submetidos®.
Este dado foi semelhante na série publicada por Choudhary e
cols® em 1999. Foram analisadas 73 criangas operadas entre
1987 e 1997 em um centro de referéncia em cardiologia
pediatrica de Nova Delhi, india. Estes autores encontraram
relevancia estatistica da associagdo entre o peso abaixo do
252 percentil e 6bito precoce. Assim como em nossa série,
as dificuldades de acesso a um centro de referéncia tornam
o diagndstico mais tardio, fazendo com que os pacientes
cheguem a uma idade mais avangada, mais desnutridos, em
uma condicao clinica pior, levando a maior morbidade tanto
no pré como no pos-operatério. Situagao semelhante foi
encontrada por Binotto e cols® em uma analise de 70 casos.
Foram apontados com fatores de risco para mortalidade a
infeccao pré-operatéria e a condigdo clinica inadequada
no momento da apresentagao, refletindo as dificuldades do
acesso precoce aos centros de referéncia.

Neste estudo, foram avaliados apenas os resultados do pés-
operatério imediato, sem levar em conta o seguimento em
longo prazo. Os efeitos provocados pelo tempo de circulagao
extracorpérea, de hipotermia profunda, de permanéncia
na UTI e ventilacio mecénica, dentre outros fatores, vém
sendo citados por diversos autores como influéncias no
desenvolvimento neurocognitivo®"'. A duragao dos tempos
de circulagao extracorpérea, a utilizacao de hipotermia
profunda em alguns de nossos pacientes, o tempo prolongado
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de instabilidade hemodinamica a que estes pacientes foram
submetidos antes do procedimento cirlrgico e, nos anos
mais recentes, a intervencdo precoce no periodo neonatal,
apresentados em nossa série, sao potenciais fatores de risco
para o prejuizo das fungdes neurocognitivas no seguimento
em longo prazo e que necessitam de andlise futura.

Ap0s trés décadas de evolugao, pode-se observar avangos
na mortalidade imediata da drenagem anémala das veias
pulmonares em nosso servigo, que atualmente apresenta niveis
consistentes com a literatura. A obstrugao ao fluxo venoso
pulmonar continua sendo fator de mau prognéstico em nosso
meio. Este estudo retrata a realidade de um pais pobre, com
grandes dificuldades para o diagnéstico precoce e acesso
aos centros de referéncia. Durante o periodo de andlise foi
observada queda significativa na idade do diagnédstico, apesar
de nao haver relevancia estatistica. Podemos imaginar que
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