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Por que sistematizar a nomenclatura dos defeitos
congénitos do coracao?

Vera Demarchi Aiello

Sao Paulo, SP

Descrever com acuracia os defeitos congénitos do
sistema cardiovascular sempre foi um grande desafio. Ini-
cialmente restrito ao ambito daqueles que cuidavam de cri-
ancas cardiopatas, esse desafio atinge agora o cardiolo-
gista que trata de adultos, visto que a cada dia se amplia o
numero de pacientes que, tratados cirurgicamente na infan-
cia, atingem a idade adulta com ou sem seqiielas da sua do-
enga de base '3

Os primeiros relatos de malformagdes cardiacas surgi-
ram, esporadicamente, nos séculos X VIII e XIX, mas foino
século XX que foram impressos os dois primeiros importan-
tes compéndios sobre o assunto: os livros da canadense
Maude E. Abbott, The Atlas of Congenital Cardiac Disea-
se (1936 - edi¢ao completa, com cercade 1.000 casos descri-
tos) e daamericana Hellen B. Taussig, Congenital Malfor-
mations of the Heart (1947).

Ainda durante o século XX, evidenciou-se uma nova
tendéncia, e grande parte dos diagndsticos morfologicos
baseava-se em conhecimentos de embriologia cardiaca com-
parada, o que tornava a “arte” de denominar defeitos car-
diacos apenas acessivel a um seleto grupo de individuos **.

Um problema adicional danomenclatura é a ocorréncia
de associagdo de anomalias, que possibilita inimeras com-
binag¢des. Muitos eponimos foram incorporados a pratica
diagnostica e alguns persistem em uso até os dias de hoje.
“Tetralogia de Fallot”, “Sindrome de Shone” e “Anomalia
de Taussig-Bing” sdo exemplos. Outros foram praticamente
esquecidos, como por exemplo a “Sindrome de Ivemark”
paraisomerismos atriais.

Mas foi o inicio da abordagem operatéria das cardio-
patias congénitas que tornou essencial a existéncia de um
sistema de nomenclatura que atendesse as expectativas de
clinicos, cirurgides e morfologistas. Além disso, a crescente
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complexidade das técnicas corretivas exigia uma descri¢ao
cada vez mais acurada dos detalhes morfologicos dos defei-
tos. Com o desenvolvimento dos métodos de diagndstico
morfologico das anomalias, particularmente da ecocardio-
grafiabidimensional, que permite uma abordagem nao inva-
siva dos pacientes, essa descrigao tornou-se de importancia
crucial para a defini¢@o de conduta.

Dentro de uma mesma instituigdo de assisténcia ou
ensino, ndo ¢ freqiiente que exista amplo consenso sobre a
denominagdo de cada defeito. Todavia, alguns habitos de
nomenclatura adquiridos ao longo do tempo t€ém permitido
entendimento entre as diferentes equipes que cuidam des-
ses pacientes, facilitando portanto a troca de informagdes.
No entanto, se o sistema vigente diferir muito do utilizado
em outros centros sera dificil estabelecer comunicacao a fim
discutir, por exemplo, diagnostico, conduta terapéutica e
resultados operatérios.

Principalmente, em relagdo a comparagao de resulta-
dos operatorios, sociedades médicas internacionais tém
recentemente desenvolvido mecanismos de comparagdo de
centros devotados ao tratamento de anomalias cardiacas
congénitas, visando apontar as “institui¢des de baixo risco”
para portadores dessa ou daquela anomalia’. Esse processo
tem obviamente conotagdo econdmica, uma vez que nas re-
feridas institui¢des o tratamento seria mais eficaz. Para
enfatizar a importancia da normatizagdo da nomenclatura,
permito-me transcrever uma frase que ouvi de um cirurgiao
cardiaco durante um simpo6sio. Discutia-se sobre resulta-
dos da correcdo cirirgica da dupla via de saida do ventri-
culo direito. Um cirurgido entdo interpelou o outro com a
seguinte pergunta:

- “Mas o que vocé considera ‘dupla via’ de saida ven-
tricular? Se vocé quiser melhorar os seus resultados de du-
pla via, € s6 incluir na casuistica aqueles pacientes com te-
tralogia de Fallot e grande acavalgamento da aorta sobre o
ventriculo direito...”.

Damesma forma, outras anomalias mostram particula-
ridades de apresentacdo que podem modificar o progndsti-
co e que, portanto, merecem descri¢ao cuidadosa.

Duas perguntas afligem particularmente os envolvi-
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dos no diagnostico e no tratamento das anomalias congé-
nitas do coragdo: 1) qual seria o sistema mais adequado e
eficiente de classificag@o?; 2) serd possivel atingir um con-
senso sobre nomenclatura?

Haverd muitas opinides divergentes relativas a primei-
ra pergunta, principalmente por que existem tendéncias re-
gionais muito fortes. Além disso, a simples observacgao
mostra que institui¢cdes de assisténcia e ensino estabele-
cidas hé bastante tempo tendem a manter em linhas gerais o
sistema adotado desde o inicio, enquanto que aquelas
surgidas mais recentemente costumam considerar novas
propostas, desde que essas atendam a minimos requisitos.

A andlise individualizada e seqiiencial dos segmentos
cardiacos proposta inicialmente por Van Praagh ® consti-
tuiu-se em grande avanco, pois comecava a sistematizar a
observacao dos defeitos cardiacos. Todavia, essa aborda-
gem levaem conta o arranjo e relacdo espacial externos dos
segmentos cardiacos e grandes artérias e ndo a conexao in-
terna das camaras e vasos entre si. Por outro lado, analisar
0 “como” se conectam essas estruturas ao mesmo tempo
descreve a anatomia e faz inferir a fisiologia da anomalia.
Essa contribuigdo (descrigao sistematizada da conexao in-
terna entre camaras e vasos) foi fornecida pelo grupo euro-
peu %, sendo rapidamente aceita e progressivamente dis-
seminada em diversos centros emergentes de cardiologia.

A despeito da aprovacao desse sistema descritivo,
controvérsias apareceram no que se refere ao “descrever”
versus “denominar” anomalias. Embora o “denominar”
possa ser mais conciso, o “descrever” é sem duvida mais
preciso. A opcao sem duvida fica com cada grupo ou insti-
tuigdo. E claro também que existem determinados eponimos
e denominagdes consagrados amplamente pelo uso conti-
nuo, os quais ndo devem ser abandonados, pois ja prova-
ram ser nomes eficientes.

Particularmente, na minha experiéncia e rotina diaria
tornou-se mais simples o sistema descritivo. Devo porém
confessar que posso representar um viés no grupo de pro-
fissionais que utilizam nomenclatura de defeitos congéni-
tos, pois comecei a me interessar pelo problema quando o
sistema europeu de analise segmentar seqiiencial estava em
pleno desenvolvimento, nos anos 80. Tive a oportunidade
de conviver com colegas que viveram a fase anterior e teste-
munhei sua adesao (ndo sem antes travar acaloradas discus-
sdes) ao novo sistema, em virtude das grandes vantagens
que ele oferecia. A maior delas foi sem duvida a desmistifi-
cacdo da terminologia, uma vez que, com conhecimentos
basicos de anatomia que permitam a correta identificacao de
camaras e estruturas, mesmo um novato poderd acurada-
mente descrever um defeito.

Entretanto, a utilizagdo continua do referido sistema
mostrou alguns “pontos fracos”, como por exemplo: avaliar
aporcentagem de acavalgamento de um orificio valvar so-
bre o septo €, por vezes, tarefa dificil, principalmente nos
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casos limitrofes, mas poderd mudar completamente a defini-
¢do do tipo de conexao (atrioventricular ou ventriculo-arte-
rial); a descricdo da conexao entre atrios e ventriculos ba-
seia-se nesse ultimo segmento (ventricular) e ¢ definida
como univentricular ou biventricular. Existem todavia ra-
ras ocasides onde a conexao ¢ biventricular e uniatrial
(aqueles raros casos onde um dos atrios tem assoalho mus-
cular completo — auséncia de conexao — e a tnica valva
atrioventricular presente acavalga o septo ventricular, co-
nectando-se também com o ventriculo rudimentar). Da for-
ma como foi concebido, o sistema de nomenclatura ndo con-
templa as anomalias citadas acima. Mas sempre sera possi-
vel descrevé-las, ressaltando que fazem parte de um grupo
particular e extremamente raro.

Acredito que as vantagens, apresentadas pelo siste-
ma, superam amplamente os inconvenientes mencionados.
Além disso, nos dias de hoje, a disputa travada em torno
dos termos “ventriculo unico e coragdo univentricular”, cer-
tamente, ja se dissipou, com o entendimento claro de que
nesses casos o que ¢ univentricular é a conexdo atrioven-
tricular e ndo o coragdo emsi'!. Se deixarmos de lado ainda
o carater passional da questdo, serd também legitimo acei-
tar o termo ventriculo unico como descritivo da fisiologia
do defeito.

A resposta a segunda pergunta leva-nos a reflexdo
sobre a necessidade de comunicagdo. Qualquer que seja o
sistema adotado, comunicar-se ¢ imperioso e esforgos es-
tdo se concentrando na tentativa de, se ndo atingirmos
consenso, pelo menos conseguirmos trocar idéias. Dois
importantes grupos ja publicaram suas experiéncias iniciais
sobre o assunto: trata-se da Sociedade de Cirurgides Tora-
cicos (STS) e da Sociedade Européia de Cardiologia Pe-
diatrica. Embora tenham surgido separadamente, essas ini-
ciativas foram praticamente concomitantes e demonstram a
urgéncia que o tema exige. Os sistemas de nomenclatura
apresentados nessas duas publicagdes apresentam dife-
rencas na estrutura geral, porém uma comissao mista repre-
sentativa das duas associagdes ja trabalha no sentido de
mapear os codigos de ambos para que as comparagdes se-
jampossiveis.

Com so6lida tradi¢ao na abordagem e tratamento das
cardiopatias congénitas, 0 nosso pais nao deve ser omisso
nessa questdo. Tanto os menores servigos de Cardiologia
até os centros mais consolidados beneficiar-se-do de uma
discussao de ambito nacional, que permita a adogdo de um
sistema que atenda as nossas particularidades e preferénci-
as, evitando a aceitag@o pura e simples dos sistemas ja pu-
blicados.
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