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RESUMO

Introducdo: As cardiopatias congénitas representam quase um terco de todas as
principais anomalias congénitas. Com o avan¢o na compreensédo, diagnodstico e
cirurgias, houve um aumento significativo na sobrevida dos portadores de cardiopatias
congénitas. Dentre as complicacGes a longo prazo, a HAP tem consideravel morbi-
mortalidade. Diversos marcadores clinicos e laboratoriais sao utilizados para prever o
prognaostico e sobrevida, porém a literatura é pouco robusta na populagéo pediatrica
Objetivo: Analisar dados epidemioldgicos de paciente com cardiopatias congénitas e
hipertenséo arterial pulmonar e correlacionar a capacidade funcional com marcadores
pré-estabelecidos na literatura de criancas e adoslecentes com cardiopatias
congénitas e hipertensdo arterial pulmonar. Métodos: Trata-se de um estudo
retrospectivo, com coleta de dados antropométricos, distancia percorrida do teste de
caminhada de 6 minutos (metros), classificacdo funcional da Organizacdo Mundial de
Saude, hormdénio BNP e medicagfes em uso. As variaveis epidemioldgicas foram
analisadas de acordo com a normalidade, além da utilizacdo da correlacdo de
Spearman e Pearson, quando aplicavel. Resultados: A amostra inicial era composta
por 59 pacientes, destes 34 foram excluidos por ndo preencherem os critérios de
inclusdo. A amostra final foi composta por 25 pacientes, sendo 13 pacientes do sexo
feminino, com média de idade de 15,1 anos (+1,25) e 12 do sexo masculino, com
média de idade de 16,5 anos (+1,75). A correlacao entre a WHO-FC e TC6 foi de r=
0,093, com p= 0,66 e a correlacdo entre a WHO-FC e BNP foi de r= 0,346, com p=
0,09.Concluséo: O presente estudo ndo encontrou correlacdo significativa entre a
capacidade funcional e biomarcadores utilizados para acompanhamento de pacientes
com HAP.

Palavra Chave: Cardiopatia Congénita, teste de caminhada de 6 minutos, capacidade

funcional



ABSTRACT

Introduction: Congenital heart defects account for nearly one-third of all major
congenital anomalies. With advances in understanding, diagnosis and surgeries, there
has been a significant increase in the survival of patients with congenital heart
diseases. Among the long-term complications, PAH has considerable morbidity and
mortality. Several clinical and laboratory markers are used to predict prognosis and
survival, but the literature is not very robust in the pediatric population Objective: To
analyze epidemiological data of patients with congenital heart disease and pulmonary
arterial hypertension and to correlate functional capacity with pre-established markers
in the literature of children and adolescents with congenital heart disease and
pulmonary arterial hypertension. Methods: This is a retrospective study, with collection
of anthropometric data, distance covered in the 6-minute walk test (meters), functional
classification of the World Health Organization, BNP hormone and medications in use.
Epidemiological variables were analyzed according to normality, in addition to the use
of Spearman and Pearson correlation, when applicable. Results: The initial sample
consisted of 59 patients, of which 34 were excluded for not meeting the inclusion
criteria. The final sample consisted of 25 patients, of which 13 were female, with a
mean age of 15.1 years (x1.25) and 12 were male, with a mean age of 16.5 years (1.
75). The correlation between WHO-FC and 6MWT was r= 0.093, with p= 0.66 and the
correlation between WHO-FC and BNP was r= 0.346, with p= 0.09. Conclusion: The
present study did not found a significant correlation between functional capacity and
biomarkers used for monitoring patients with PAH.

Keywords: Congenital heart disease, 6-minute walk test, functional capacity
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CONTEXTUALIZACAO

Os disturbios congénitos também chamados de anormalidades, malformactes
ou defeitos congénitos podem ser definidos como anomalias funcionais e/ou
estruturais que ocorrem durante a vida intrauterina, podendo ser identificado durante
o pré-natal, no momento do nascimento ou tardiamente. E uma das principais causas
de mortalidade mundial no periodo neonatal, com cerca de 240.000 Obitos por ano,
segundo a Organizac¢do Mundial de Saude (OMS)!. Dentre os defeitos congénitos
mais graves e comuns estdo a sindrome de Down, os defeitos do tubo neural e os
defeitos cardiacos. As cardiopatias congénitas representam quase um terco dos
defeitos congénitos?, sendo a anomalia mais comum em recém-nascidos e a causa
mais frequente de morte infantil por distlrbios congénitos34.

Estima-se que cerca de 1,35 milhdes de recém-nascidos tenham cardiopatia
congénita em todo o mundo?, com 10 a cada 1000 nascidos vivos nos EUA% e 8 a
cada 1000 nascidos vivos na india®. No Brasil, surgem 29 mil novos casos de
cardiopatias congénitas anualmente®.

Com o avanco na compreensao, diagndstico, técnicas intervencionistas e
cirurgias, houve um aumento significativo na sobrevida dos portadores de cardiopatias
congénitas*. Em 2017, houve um declinio de 34,5% nas mortes por defeitos cardiacos
em relagéo a 1990, sendo a maior ocorréncia de morte durante o primeiro ano de vida,
representando cerca de 69% do Obitos?. Supbe-se que cerca de 96% dos
sobreviventes ao primeiro ano de vida ainda estar&o vivos aos 16 anos, com aumento
na idade média dessa populacdo de 11 anos em 1985 para 17 anos em 20024. Nas

duas ultimas décadas, a mortalidade de portadores de cardiopatias congénitas
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diminuiu de 50 a 70%, a depender do defeito cardiaco®. Paises desenvolvidos, como
EUA, relatam uma taxa de sobrevivéncia de 18 anos de 69 a 95%, de acordo com a
gravidade da cardiopatia®“.

Define-se por cardiopatia congénita qualquer alteracao estrutural e/ou funcional
do sistema circulatorio que culmina em uma disfuncdo do fluxo sanguineo para os
érgaos e sistemas’®, que ocorre no periodo intra-uterino, mesmo que diagnosticado
posteriormente®. Ainda sdo desconhecidas as causas que culminam tais alteracdes
cardiacas, porém uma combinacdo de fatores genéticos e ambientais, como
alteracdes cromossomicas, historico familiar, exposicdo a drogas e doencgas maternas
podem ser associados as malformacdes cardiacas™®.

A classificacdo e determinacéo da gravidade depende da distribuicdo do fluxo
sanguineo nas estruturas do sistema cardiovascular, do local e tamanho do defeito e
das manifestacbes clinicas das alteracdes. Pode-se classificar as cardiopatias
congénitas de acordo com o fluxo sanguineo pulmonar, sendo hipofluxo, normofluxo
ou hiperfluxo e pelo grau de oxigenacdo sanguinea, sendo ciandticas (shunt direito-
esquerdo ou mistura intra-cardiaca) ou acianéticas (shunt esquerdo-direito)!t. As
cardiopatias que apresentam manifestacbes nos primeiros dias de vida sdo as de
maior gravidade e complexidade!®!! e necessitam de intervencdo precoce para
garantir a sobrevivéncia do recém-nascido.

Com o avanco no diagnostico, intervencdo, monitorizacdo e acompanhamento
extra-hospitalar houve um notdério e crescente aperfeicoamento no manejo das
cardiopatias congénitas e suas complicacdes*°. O curso natural do paciente com
cardiopatia congénita estd associado a sequelas tardias, dentre elas hipertensao
pulmonar, endocardite, risco de reoperacgao, insuficiéncia cardiaca, arritmias, entre

outras?, sendo estas complicacdes impactantes na epidemiologia da doenca.
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A hipertensdo pulmonar (HP) € um distarbio fisiopatolégico que envolve
diversas condicbes clinicas e pode estar associada a mdltiplas doencas
cardiovasculares e respiratorias!2. E uma doenca rara, que pode ser manifestar em
todas as faixas etarias e tem consideravel morbi-mortalidade3. Na populacéo
pediatrica estd associada a diversas doencas, com inicio em qualquer momento da
vida e diferentemente do adulto, apresenta a maior predominancia a hipertenséo
arterial pulmonar idiopatica (HAPI), hipertensao arterial pulmonar (HAP) e hipertensao
pulmonar associada a cardiopatia congénital®.

Anualmente, a incidéncia de HP pediatrica € de 64 a cada 1 milhdo de criancas,
sendo a HAP a mais comum, com 82% sendo HAP transitdria, caracterizada pela
hipertensdo pulmonar neonatal ou decorrente de shunt cardiacos reparaveis>4. A
ocorréncia de HAP associada a cardiopatia congénita € de 2,2 a cada 1 milhdo de
criancas'* com prevaléncia de 15,6 a cada 1 milhdo de criancas. A HP infantil tem
forte associacdo com doencas genéticas, anomalias cromossémicas e sindrémica, de
11 a 52% e 17% das criancas com HAP tem outros distlrbios conhecidos por estarem
associados a HAP, incluindo a sindrome de Down?-15,

Na circulacdo fetal normal, a pressdo da artéria pulmonar € semelhante a
pressao sistémica, apresentando uma queda rapida apos o nascimento e atingindo
niveis semelhantes aos do adulto por volta dos 2 a 3 meses de idade!3. A definicdo
de HP foi recentemente redefinida para pressdo media da artéria pulmonar (mPAP)
>20 mmHg na populacdo pediatrica e adultal?. O impacto da mPAP 21-24 mmHg em
resultados em criancas é desconhecido e ndo existem recomendacdes de tratamento
para este grupo de criancas!?14, E recomendado o uso da resisténcia vascular
pulmonar indexada a area de superficie corporal (IRVP) para avaliar a presenca de

doenga vascular pulmonar (DVP), sendo IRVP >3 WU-m? 1214,
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Além da resisténcia vascular pulmonar, a pressdo de oclusdo da artéria
pulmonar (PAWP) é utilizada para definir a presenca de HP pré-capilar, sendo o valor
limite <15 mmHg e a HP pds-capilar é definida hemodinamicamente como mPAP >20
mmHg e PAWP >15 mmHg*2.

Os sintomas da HAP sao inespecificos, podendo o diagndstico ser perdido em
estagios iniciais da doenca's. Em lactentes pode haver perda de apetite, dificuldade
de crescimento, diaforese, taquipneia, taquicardia e irritabilidade e na crianca mais
velha dispneia de esforco e fadiga progressiva sdo as queixas mais frequentes?°,
Sintomas como sincope, pré-sincope e dor toracica se apresentam na doenca
avancada e estase venosa jugular, hepatomegalia e edema periférico se associa com
insuficiéncia cardiaca direita3*°,

A avaliacdo da hemodinamica pulmonar é fundamental no diagndstico e manejo
de doencas cardiopulmonares em criancas'®, sendo o cateterismo cardiaco direito
(CCD) o padréo-ouro para investigacéo e avaliacdo da hemodinamica pulmonar-18,
A natureza invasiva do procedimento, somada a exposicdo a radiacdo e a
necessidade frequente de anestesia geral limitam sua realizac¢ao rotineira em criancas
com doenca cardiopulmonari®.18,

A ecocardiografia cardiaca € utilizada como substituta do CCD na quantificacéo
da pressdo média da artéria pulmonar e outras variaveis hemodinamicas!®'8, Através
de uma combinacao de avaliagdes qualitativas e estimativas quantitativas, séo obtidas
medidas que se correlacionam de forma imprecisa com os indices de cateterismo
cardiaco direito'®. A mPAP é obtida através da medicéo do refluxo (Doppler) da valvula
trictspide (gradiente de pressao entre o ventriculo direito e atrio direito)618,

O tratamento de HAP infantil € baseado na estratificacdo do risco, sendo

preditores de piores resultados semelhantes a adultos, como insuficiéncia do
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ventriculo direito, progressdo de sintomas, classificacdo funcional da Organizacéo
Mundial da Saude, parametros ecocardiograficos e niveis séricos elevados do N-
terminal pré-peptideo natriurético (NT-proBNP), além de testes funcionais?14.

Em adultos para avaliar o risco de mortalidade, a progressao da doenca e a
respostas ao tratamento um dos marcadores utilizados € o peptideo natriurético tipo-
B (BNP), que assim como o NT-proBNP é liberado pelos cardiomiocitos frente ao
estiramento ventricular excessivo!®?°. Na populacdo pediatrica, tais marcadores
também vem sendo aceitos e utilizados junto a outros dados para acompanhamento
e resposta as intervencdes!?. O aumento da RVP e da pressédo arterial pulmonar
levam a um aumento do estresse do miocéardio e hipertrofia ventricular direita,
elevando os niveis de BNP e NT-proBNP'%1920, Mudancas nos valores de BNP se
correlacionam a mudancas nos parametros hemodinamicos e ecocardiograficos na
populacéo pediatrica, no qual o BNP > 180 pg/ml prediz uma sobrevida diminuida®?.
Niveis de NT-proBNP abaixo de 1200 ng/L refletem taxas de sobrevida melhores'®.
Segundo a diretriz da ERS/ESC, ndo ha distincao entre o uso do BNP ou NT-proBNP,
uma vez que ambos séo eliminados pelo rim, porém o NT-proBNP possui meia vida
mais longa e tem desempenho discretamente melhor que o BNP para progndstico em
insuficiéncia cardiaca crénica'®20.

A classificacdo funcional da Organizacdo Mundial da Saude (WHO-FC) é
utilizada para mesurar a gravidade de pacientes com HP, através de relatos dos
pacientes sobre seus sintomas e limitacdes para atividades?!. Em 1998 foi adaptada
para pacientes com HP baseada na classificacdo da New York Heart Association
(NYHA) e, junto aos marcadores hemodinamicos e ecocardiogréficos, se correlaciona

com capacidade ao exercicio e sobrevidal??122, A WHO-FC é dividida em quatro

16



classes (I a IV), onde uma classe superior é indicativa de maior gravidade!?21,
Pacientes com HP com classe funcional lll e IV tem piores desfechos e prognéstico!?.

Uma das principais caracteristicas da HP é a intolerancia ao exercicio, sendo a
determinacdo da capacidade funcional um dado importante na avaliagdo dos
pacientes?3. Em adultos, a capacidade funcional medida pela distancia percorrida no
teste de caminhada de seis minutos (TC6) somada a parametros hemodinamicos se
mostrou como fortes marcadores de sobrevida?3?4, O TC6 pode ser usado para
determinar a capacidade de exercicio funcional, avaliar a eficacia do tratamento,
prever o prognostico e estabelecer programas de reabilitacdo em pacientes com
hipertensdo pulmonar?2,

O TC6 é um teste simples e barato, com facil aplicacao, reprodutivel, com boa
utilizacdo em grupos de pacientes grande, é bem tolerado pelos pacientes e reflete
melhor as atividades de vida diaria que os testes laboratoriais?®24. Existem muitas
davidas sobre a utiidade do TC6 em criancas, pois os resultados podem ser
influenciados pela idade, altura, peso, sexo, etnia, presenca de comorbidades, uso de
O:2 suplementar, nivel de encorajamento, comprimento do corredor usado para teste,
efeito de aprendizado e humor?325, A distancia é determinada e o valor previsto é
calculado e expresso em metros, com valores preditos?®. Poucos sdo os valores de
corte em pediatria, porém, segundo a ESC/ERS distancias menores que 350 m séo

preditoras de pior resultado na HP pediatrica?.
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JUSTIFICATIVA

O numero de sobreviventes portadores de cardiopatias congénitas aumentou
significativamente nos dltimos anos, assim como as sequelas associadas a elas.
Dentre essas, a hipertensdo arterial pulmonar se faz presente nessa populacéo,
impactando na capacidade funcional e qualidade de vida. Diversos marcadores
clinicos e laboratoriais sdo utilizados para prever o prognéstico e sobrevida desses
pacientes, porém a literatura é pouco robusta na populacéo pediatrica. Sendo assim,
se faz necessario a analise dos marcadores bioquimicos e sinais clinicos e
correlaciona-los com a capacidade funcional desses pacientes para direcionar o

tratamento e avaliar sua resposta ao mesmo.
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OBJETIVOS PRIMARIOS
Correlacionar a capacidade funcional com marcadores pré-estabelecidos na
literatura de criancas e adolescentes com cardiopatias congénitas e hipertensao

arterial pulmonar.

OBJETIVOS SECUNDARIOS

Analisar dados epidemioldgicos de criancas e adolescentes com cardiopatias

congénitas e hipertenséo arterial pulmonar.
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MATERIAIS E METODOS

TIPO DE ESTUDO E LOCAL
Estudo retrospectivo, que avaliou um banco de dados de criancas e

adolescentes portadores de cardiopatias congénitas e hipertenséo arterial pulmonar.

COMPOSICAO DA AMOSTRA

A amostra foi composta por conveniéncia de criancas e adolescentes
portadores de cardiopatias congénitas e hipertensao arterial pulmonar entre 4 e 17

anos e 11 meses que preencheram os critérios de inclusédo e nao foram excluidos.

CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO

Os critérios de inclusao foram pacientes portadores de cardiopatias congénitas,
confirmados pelo ecocardiograma que realizaram ou nao intervencao cirargica; com
diagnéstico de hipertensao arterial pulmonar, confirmado pelo ecocardiograma ou
cateterismo cardiaco direito, e tinham seus dados disponiveis no banco de dados da
Instituicdo a partir de janeiro de 2018 até abril de 2023. Por se tratar da analise de
banco de dados disponivel na Instituicdo anteriormente mencionada, o estudo
dispensou a necessidade da assinatura do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (TCLE), assim como o Termo de Assentimento Livre e Esclarecido
(TALE).

Os critérios de exclusao foram pacientes que nao preencheram os critérios de

inclusdo, idade menor que 4 anos e maior que 18 anos, portadores de limitacdes
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fisicas e/ou cognitivas que impedissem a realizacdo do TC6 e que ndo possuissem 0s
dados a serem analisados disponiveis no banco de dados, sem a possibilidade de

coleta atraves de contato direto e autorizacdo dos pais ou responsaveis legais.

DADOS COLETADOS

Os dados coletados do banco de dados foram nome, idade (meses), peso (kg),
altura (cm), doenca de base, horménio BNP, medicacdes em uso, realizacado de
cirurgia, uso de oxigénio domiciliar, realizacdo de reabilitacdo (anexo 2), distancia
percorrida do teste de caminhada de 6 minutos (metros) (anexo 3), classificacao

funcional da Organizacdo Mundial de Saude.

DADOS ANTROPOMETRICOS

A obtencao dos dados foi realizada durante consulta de rotina no ambulatério.
Os pacientes foram pesados e medidos, com utilizacdo de balanca digital (Filizola®
Brasil) e com estadidmetro parede (Wiso®), a balanca estava ligada antes do paciente
posicionar-se sobre 0 equipamento, com o minimo de roupa possivel, descalco, ereto,
com 0s pés juntos e os bracos estendidos ao longo do corpo. A estatura foi medida
com o paciente na posicao de pé, encostado numa parede com a cabeca livre de
aderecos, no centro do equipamento, ereto, com 0s bracos estendidos ao longo do

corpo, a cabeca erguida, olhando para um ponto fixo na altura dos olhos?6:27,
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INDICE DE MASSA CORPORAL

O indice de massa corporal (IMC) de cada crianca e adolescente foi calculado
por meio da equacdo massa corporal (kg)/altura? (m) e os valores de referéncia
utilizados seguiram a classificacdo disponivel para ponto de corte de IMC-para-idade
recomendados pela OMS e adotados pelo Ministério da Saude para a avaliacdo do
estado nutricional de criancas e adolescentes?®2’, Em 2006 foram desenvolvidas pela
OMS, curvas de IMC baseadas em estudos com a populacéo pediatrica para melhor
interpretacdo e acompanhamento do crescimento e estado nutricional de bebés,
criancas e adolescentes, sendo divididas por sexo e idade. Além das curvas de IMC,
também estéo disponiveis curvas para altura, peso, velocidade de crescimento entre
outras. A utilizacdo da curva de IMC para idade se faz mais fidedigna e permite a
analise dos escore Z (Z-score) e distribuicdo dos percentis. O escore Z apresenta em
tabelas e gréficos o valor do parametro utilizado (IMC) com a diferenca da mediana
estimada, pela idade e sexo?®. A distancia da mediana é avaliada em unidades de
desvio padrao, sendo que cada desvio padrao de diferenca da mediana é considerado
uma unidade do escore Z. O Z-score permite a obtencdo de um valor preciso,
permitindo a realizacdo de célculos aritmérticos, como média e desvio padrdo?®2°. A
distribuicdo em percentil é a apresentacdo ordenada e crescente dos valores para o
grupo de idade e sexo, representando a normalidade do valor de acordo com a
populacdo analisada?®?°. Para a andlise do percentil de IMC para idade, valores
abaixo do percentil 5 sdo considerados baixo peso, entre o percentil 5 e 85 peso
saudavel, maior que o percentil 85 e menor que o percentil 95 sobrepeso e maior que

percentil 95 obesidade3®31, conforme desmonstrado na tabela abaixo.
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Tabela 1: Classificacdo de peso de acordo com o IMC para idade

Percentil Classificacao
valor < p5 baixo peso

pS 2 valor < p85 peso saudavel
valor > p85 sobrepeso
valor >p95 obesidade

Legenda: IMC: indice de massa corporal; p: percentil

CLASSIFICACAO FUNCIONAL DA ORGANIZACAO MUNDIAL DA SAUDE

Em 1998, a classificacédo funcional da Organizacdo Mundial da Saude (WHO-
FC) foi adaptada para pacientes com HP baseada na classificacdo da New York Heart
Association (NYHA), sendo utilizada para mesurar a gravidade de pacientes com HP,
através de relatos dos pacientes sobre seus sintomas e limitagdes para atividades?
Junto aos marcadores hemodinamicos e ecocardiograficos, se correlaciona com
capacidade ao exercicio e sobrevidal??1?2, Faz parte da avaliacdo e
acompanhamento do paciente com HP, refletindo a qualidade de vida e resposta ao
tratamento proposto. A WHO-FC é composta por quatro classificagdes e quanto maior
a classe (I alV), pior a limitacéo apresentada, conforme demonstrado na tabela abaixo
(tabela 2), adaptada da figura de Vachiery JL e Simonneau G32. A coleta da
classificacdo funcional foi realizada no dia da consulta, com o médico cardiopediatra,
baseada nos relatos dos pacientes e pais e/ou responsaveis e foi classificada em

WHO-FC I, Il lll e IV.
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Tabela 2: Classificacao funcional da Organizacdo Mundial da Saude para HP

Classificacao

Sintomas

WHO-FC |

Pacientes com HP, mas sem limitac&o resultante do exercicio
fisico
Atividade fisica comum néo causa dispneia ou fadiga indevidas,

dor toracica ou quase sincope

WHO-FC I

Pacientes com HP resultando em leve limitagédo de atividade fisica

Sao confortdveis em repouso e atividade fisica comum causa

dispneia ou fadiga indevidas, dor no peito ou quase sincope

WHO-FC I

Pacientes com HP resultando em limitacdo acentuada de
atividade fisica
Sao confortaveis em repouso e atividade menor do que a normal

causa dispneia indevida ou fadiga, dor no peito ou quase sincope

WHO-FC IV

Pacientes com HP com incapacidade de realizar qualquer

atividade fisica sem sintomas
Manifestam sinais de insuficiéncia cardiaca direita
Dispneia e/ou fadiga podem estar presentes mesmo em repouso

O desconforto é aumentado por qualquer atividade fisica

Legenda: WHO-FC: Classificacdo funcional da Organizacdo Mundial da Saulde; HP: hipertenséo

pulmonar

DADOS ETIOLOGICOS

A doenca de base foi definida de acordo com o laudo oficial do ultimo

ecocardiograma transtoracico e dividida, apds analise de um cardiopediatra, de

acordo com o fluxo sanguineo pulmonar, sendo normofluxo, hipofluxo ou hiperfluxo.

Quanto mais cedo diagnosticada, melhores as chances de tratamento para a

HP, sendo a avaliacdo da hemodinamica pulmonar fundamental para o diagnostico e

direcionamento do manejo clinico*®*. O CCD é considerado o método de andlise
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padrao-ouro, com a avaliacéo invasiva e direta da resisténcia vascular pulmonar e das
pressdes da artéria pulmonar1314 Trata-se de um exame invasivo, exposto a
radiacdo com necessidade de sedacao, que aumenta o risco de complicacdes e torna
o tempo de recuperacdo variavel, principalmente nos pacientes com doenca
cardiopulmonar significativa, o que o torna problematico como ferramenta de triagem
e monitoramento dessa populacdo. Sendo assim, a ecocardiografia cardiaca se faz
atil na deteccéo indireta e ndo-invasiva de alteracdes na pressao média da artéria
pulmonar, sendo utilizada como substituta do CCD314, E realizada por um médico
ecocardiografista, com aparelho de ultrassom, utilizando o transdutor adequado para
o tamanho, massa corporal e idade do paciente que permita avaliar a janela de
maneira adequada. S&o realizadas medidas das estruturas cardiacas e adjacentes e
através de formulas estabelecidas na literatura, é avaliada a funcdo e pressodes
cardiacas e de estruturas extra cardiacas. O diagndéstico de HAP foi realizado pelo
ecocardiograma transtoracico ou pelo CCD, de acordo com a disponibilidade e
estabilidade clinica do paciente em realizar o exame ou procedimento, sendo de
responsabilidade médica a realizacao e laudo dos exames.

As cardiopatias que apresentam manifestacdes nos primeiros dias de vida sédo
as de maior gravidade e complexidade!%! e necessitam de intervencéo precoce para
garantir a sobrevivéncia do recém-nascido. Diversas sdo as técnicas utilizadas para
as correcOes das cardiopatias congénitas, podendo ocorrer a cirurgia com correcao
total do defeito congénito ou, quando ha a impossibilidade de tal intervencao, é
realizada a cirurgia paliativa, que otimiza o fluxo sanguineo para as estruturas
afetadas e permite que o paciente viva com melhor qualidade de vida. As intervencdes
cirirgicas sao realizadas apés discussao entre equipe meédica e cirargica, visando

melhorar a distribuicdo do fluxo sanguineo e aumentar a sobrevida dos portadores de
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cardiopoatias congénitas, sendo as cirurgias paliativas mais conhecidas Blalock-
Taussing e anastomoses cavopulmonares (Glenn e Fontan). Os pacientes foram

divididos em grupo que realizaram intervencdao cirdrgica e nao realizaram.

ANALISES BIOQUIMICAS

Foram analisados exames previamente coletados no periodo de até 6 meses
da consulta e que estavam disponiveis no laboratério de analises bioquimica da
Instituicao, foi utilizado o valor do horménio natriurético peptideo tipo B (BNP), sendo
0 método de analise de quimioluminescéncia. De acordo com o laboratorio
responsavel pela analise, valores inferiores a 100 pg/ml indicavam improvavel
insuficiéncia cardiaca, valores entre 100 e 400 pg/ml indicavam possivel insuficiéncia
cardiaca e valores superiores a 400 pg/ml indicavam provavel insuficiéncia cardiaca®:.

O BNP faz parte da familia dos peptideos, que sao responsaveis pela
regulacdo do volume do liquido extracelular e pressdo sanguinea, induzindo a
natriurese, diurese e vasodilatacdo®*. O BNP é secretado pelos ventriculos em
resposta ao aumento da pressao ventricular e cargas de volume, mediante ao
estiramento dos midcitos e se encontra com niveis plasmaticos elevados em doencas
cardiacas®>. A andlise ¢é realizada através do imunoensaio de
eletroquimioluminescéncia®® e seus valores de referéncia dependem do método
utilizado. Na populacéo pediatrica, BNP >180 pg/ml prediz uma sobrevida diminuida?!?

e NT-proBNP <1200 ng/L reflete uma taxa de sobrevida melhor?.
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ABORDAGEM TERAPEUTICA

A complexidade do quadro clinico do paciente com HP ¢é alta e medidas para o
aumento da qualidade de vida devem ser tomadas. Além de intervencdes
medicamentosas, a atuacdo da equipe multidisciplinar se faz importante, otimizando
o cuidado ao paciente, pode-se destacar a utilizacdo de oxigénio, a realizacdo de
reabilitacdo e a administracdo de farmacos especificos. Foi coletado e analisado o
uso de oxigénio domiciliar ou nédo, separados em dois grupos (sim e nao) e a
realizacdo ou nao de reabilitacdo cardiopulmonar.

A manutencédo dos niveis de PaO2 adequados € fundamental para prevenir a
vasoconstricdo pulmonar hipdéxica e o desequilibrio da relacdo ventilacao/perfuséo
(relacdo V/Q)3. E bem esclarecido que a administracdo de oxigénio melhora a
tolerancia ao exercicio e promova uma reducdo na RVP'? em pacientes com HAP,
porém nao € elucidado se o0 uso a longo prazo traz beneficios ao curso da doenca. A
HAP provoca poucos eventos de hipoxemia arterial em repouso, exceto nos pacientes
com shunts direita-esquerda'?, sendo assim a suplementacéo de oxigénio domiciliar
é recomendada para manter a PaO2 acima de 60 mmHg e SatO2 acima de 92%*238,
com alteragbes nos valores a depender da fisiologia da cardiopatia congénita e da
presenca de shunts.

As diretrizes da ESC/ERS orientam que os pacientes com HAP devem ser
encorajados a realizarem atividade fisica dentro dos limites de seus sintomas?3°. A
participacdo em programas de reabilitacdo supervisionado é recomendada para
pacientes estaveis, com tratamento farmacoldgico otimizado!?38, uma vez que o
treinamento fisico traz beneficios comprovados, como aumento da capacidade de

exercicio, aumento na distancia percorrida no TC6, melhora na qualidade de vida e
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na classificacdo funcional'?3%4%, Foi coletado do banco de dados a realizagéo ou nédo
de reabilitacdo cardiopulmonar.

A terapia medicamentosa junto a outras medidas, tem como objetivo melhorar
a qualidade de vida, reduzir os sintomas e aumentar a sobrevida dos pacientes com
HAP. Diversos sdo os mecanismos de acdo dos farmacos utilizados, porém todos tem
como objetivo reduzir a resisténcia vascular pulmonar?4!, sendo prescritos pelo
cardiopediatra ap6s a avaliacdo do quadro clinico e exames de imagem e
laboratoriais. Dentre as medicacdes utilizadas, as principais séo Sildenafil, Bosentana,
Ambrisentana, Macitentam, Selexipag e lloprost. Foram coletadas as medicacdes em
uso durante a consulta no ambulatério e divididas pela quantidade de medicacdes,

sendo nenhuma ou até 1, até 2 ou mais que 2.

TESTE DE CAMINHADA DE 6 MINUTOS

O TC6 é um teste submaximo, de facil realizacéo, facilmente tolerado pelos
pacientes, sendo considerado um teste de primeira escolha em doencas crbnicas e
progressivas, como a HP. Foi realizado de acordo com as diretrizes da American
Thoracic Society*? (ATS), onde os pacientes foram orientados a caminhar em um
terreno plano de no minimo 30 metros, percorrendo a distancia entre dois cones, com
a velocidade imposta pelos proprios pacientes. Os pacientes foram orientados a
caminhar o mais rapido que conseguissem durante o periodo de 6 minutos e que
poderiam sentar-se ou descansar durante o teste e retomar antes do término. Durante
a realizacdo do teste, os pacientes foram incentivados de maneiras verbal pelos
realizadores no término de cada minuto, sendo informados do tempo restante de teste.

Ao término do sexto minuto, os pacientes foram instruidos a parar no ponto em que
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estivessem e o realizador do teste foi ao seu encontro para demarcar oS metros
percorridos®. A distancia percorrida foi medida pela contagem do nimero total de
voltas executadas ao final do teste, com auxilio da fita métrica. Medidas de saturagéo
de periférica de oxigénio (Sp0O.), frequéncia cardiaca (FC) e escala de percepcao de
esforco - Borg (anexo 4), foram mensuradas no inicio do teste, a cada minuto, no pico

do teste e apOs dois minutos na recuperacao dos pacientes.

Diversas equagdes para calcular a distancia percorrida predita de acordo com
o género foram criadas, porém ndo ha um consenso na literatura sobre qual € a mais
adequada para a populagdo pediatrica**. Foi utilizada a equacéo do estudo de Oliveira
et al*® (tabela 3) que calculou a distancia percorrida predita no TC6 de criancas e
adolescentes, seperando sexo feminino e masculino e utilizando as variaveis idade
(anos), peso (kg), altura (cm) e distancia percorrida no TC6, utilizando coeficiente de
determinado ajustado ao quadrado e erro padrao da estimativa conforme
demonstrado abaixo.

Tabela 3: Equacao de Oliveira et al para predicéo de distancia do TC6

Equacdo para distancia percorrida predita no TC6 para sexo masculino
Distancia predita = 441,60 + 22,23 x idade + 0,47 x altura — 0,4 x peso

Equacéo para distancia percorrida predita no TC6 para sexo feminino
Distancia predita = 287,00 + 2,70 x altura + 10,04 x idade x peso

Legenda: TC6: teste de caminhada de 6 minutos

Foi coletada a distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos
(metros) pelos pacientes na ulitma consulta e calculada a disténcia predita de acordo

com o sexo baseada na equacgéo acima.
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ANALISE ESTATISTICA

Para a analise estatistica foi utilizado o programa SPSS Statistical Package for
the Social Sciences for Windows®, versao 26.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA). O nivel
de significancia estatistica adotado foi de 5% (p < 0,05). A normalidade dos dados foi
calculada e baseada no teste Shapiro-Wilk, com nivel de significancia a= 0,05. Os
dados epidemiolégicos foram expressos em tabela com célculo de média e desvio
padrdo para variaveis paramétricas e mediana e intervalo interquartil (25-75%) para
variaveis nao-paramétricas, sendo essas idade, percentil, Z-score, BNP,
Classificacao funcional da Organizacdo Mundial da Saude, realizacdo ou ndo de
cirurgia, realizacdo ou ndo de reabilitacdo cardiopulmonar, utilizagdo ou ndo de
oxigénio, tipo de cardiopatia (normofluxo, hipofluxo ou hiperfluxo) e quantidade de
medicac0des utilizadas (nenhuma ou 1, até 2 ou mais que 2), separados por grupos de
acordo com o sexo (feminino e masculino). Para a avaliagéo de correlacao entre as
variaveis foi utilizado o teste de correlacdo de Pearson (r) para as variaveis
paramétricas e o teste de correlacdo de Spearman (r) para as variaveis nao-
paramétricas. Foi utilizado o teste Kruskal-Wallis para analise das variaveis nao-
paramétricas e de grupos independentes, com nivel de significancia de p<0,05 e HO

aceitando a hipétese nula.
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RESULTADOS

A amostra inicial era composta por 59 pacientes, destes 18 foram excluidos por
nao possuirem diagnostico de cardiopatia congénita, 7 foram excluidos por nao
possuirem dados disponiveis para analise, 9 foram excluidos por ndo realizarem o
TC6, sendo 5 por motivos néo justificados e 4 por limitacGes fisicas e/ou cognitivas

gue impediram a realizacdo. A amostra final foi composta por 25 pacientes (figura 1).

Amostra inicial

n =59
18 excluidos 4 excluidos por nao
sem realizacdo do TC6
cardiopatia (limitacBes fisicas
congeénita e/ou cognitivas)

5 excluidos por

7 excluidos € 10S P

sem dados nao realizagéo

disponiveis do TC6 (sem
justificativa)

Amostra final

n=25

Figura 1: Fluxograma da composi¢cao da amostra
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A amostra foi composta por 13 pacientes do sexo feminino, com média de idade
de 15,1 anos (+1,25) e 12 do sexo masculino, com média de idade de 16,5 anos
(x1,75). O grupo feminino teve média de percentil de 35,9 (x9,47) e o masculino de
35,7 (£9,55), com Z-score de -0,7 (-1,8 — 0,5) e 0,0 (-2,7 — 0,1), nos grupos feminino
e masculino, respectivamente. A média de BNP foi 366,3 pg/ml (£144,45) no grupo
feminino e 195,75 pg/ml (45,77) no grupo masculino. Em relagdo a WHO-FC, o grupo
feminino apresentou 2 pacientes com classificacdo | (15,4%), 7 pacientes com
classificacdo 1l (53,8%) e 4 pacientes com classificacdo Ill (30,8%), ja 0 grupo
masculino apresentou 1 paciente com classificacdo | (8,3%), 8 pacientes com
classificacédo 1l (66,7%) e 3 pacientes com classificacdo Il (25%), ndo houveram
pacientes com classificacao funcional IV.

Das 13 pacientes do grupo feminino, 9 (69,2%) foram submetidas a intervencgéao
cirdrgica, enquanto 6 (50%) do sexo masculino foram submetidos. Nenhuma paciente
do grupo feminino realizou reabilitacdo cardiopulmonar e 1 (8,3%) paciente do grupo
masculino realizou. O uso de oxigénio domiciliar foi encontrado em 3 (23,1%)
pacientes do grupo feminino e 3 (25%) do grupo masculino. Em relacdo as
cardiopatias, no grupo feminino 11 (84,6%) eram de hiperfluxo e 2 (15,4) de hipofluxo,
no grupo masculino 11 (91,7%) eram de hiperfluxo e 1 (8,3%) de normofluxo. No grupo
feminino, 4 pacientes (30,8%) utilizavam nenhuma ou 1 medicacdo, 6 (46,2%)
utilizavam até 2 e 3 (23,1%) utilizavam mais que 2, ja no grupo masculino, 7 pacientes
(58,3%) utilizavam nenhuma ou 1 medicacao, 4 (33,3%) utilizavam até 2 e 1 (8,3%)

utilizava mais que 2, conforme demonstrado na tabela 4.
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Tabela 4: Dados epidemioldgicos da amostra do estudo

Feminino (n=13) Masculino (h=12)

Idade (anos) 15,1 +1,25 16,5 +1,75
Percentil 35,9 +9,47 35,7 9,55
Z-score -0,7 (-1,8 - 0,5) 0,0 (-2,7-0,1)

BNP (pg/ml) (média/DP) 366,3 (+144,4) 195,75 (45,8)

L _ / 2(154) 1(8,3)

CIaSSIflcag;a;) funcional I 7 (53.8) 8 (66,7)
(n/%) m 4 (30,8) 3 (25)
Cirurgia (n/ %) Slfn 9(69.2) 6 (50)
Néo 4 (38,2) 6 (50)
L Sim 0 1(8,3)
Reabilitagao (n/ %) .
Néo 13 (100) 11 (91,7)
o Sim 3(23,1) 3 (25)
Uso de oxigénio (n/ %) Néo 10 (76.9) 9 (75)
Normofluxo 0 1(8,3)
Cardiopatia (n/ %) Hiperfluxo 11 (84,6) 11 (91,7)
Hipofiuxo 2(154) 0
Nenhuma ou 1 4 (30,8) 7 (58,3)
Medicagoes (n/ %) Até 2 6 (46,2) 4 (33,3)
Mais que 2 3 (23,1) 1(8,3)

Legenda: n: quantidade; DP: desvio padrdo; BNP: peptideo natriurético tipo-B %:
porcentagem; 1Q 25-75%: intervalo interquartil 25-75%

A média da distancia percorrida no TC6 no grupo feminino foi 344 metros,
representando 46,1% do predito (745,4 metros) e no grupo masculino foi de 401,7

metros, sendo 46,7% do predito (859,8 metros), conforme demonstrado na tabela 5.

Tabela 5: Média da distancia percorrida no TC6, valor predito e porcentagem predita

TC6 (metros) Predito (metros) Porcentagem
Feminino 344 745,4 46,1
Masculino 401,7 859,8 46,7
Legenda: TC6: teste de caminhada de 6 minutos

33



A correlacao entre a WHO-FC e TC6 foi de r= 0,093, com p= 0,66 e a correlacéao
entre a WHO-FC e BNP foi de r= 0,346, com p= 0,09, indicando uma correlacao fraca
entre as variaveis analisadas.

N&o houve diferenca entre os grupos de classificacdo funcional em relacéo a
distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos, com p= 0,449, aceitando a

hipétese nula, conforme demonstrada no grafico abaixo (figura 2).
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Figura 2: Distancia percorrida no TC6 de acordo com WHO-FC
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DISCUSSAO

Este foi o primeiro estudo a demonstrar que, frequentemente, os dados
biogquimicos néo refletem adequadamente a gravidade e a diminuicdo da capacidade
funcional em criancas com cardiopatia congénita. Encontramos uma reducao no teste
de caminhada de seis minutos, o que sugere mudangas no prognostico e reducao da
sobrevida. O estudo realizado por Zuk et al. revelou que os pacientes com hipertenséo
arterial pulmonar (HAP) que apresentaram menor WHO-FC (classe funcional da
Organizacdo Mundial da Saude) percorreram distdncias maiores no teste de
caminhada de seis minutos (entre 22% e 109% do valor previsto). Isso sugere uma
relacao direta entre essas variaveis, o que difere dos resultados obtidos no presente
estudo, no qual ndo foram observadas diferencas estatisticas entre a distancia
percorrida no teste de caminhada de seis minutos e a WHO-FC4% Um estudo
comparativo do desempenho no teste de caminhada de 6 minutos (TC6) e no teste de
exercicio cardiopulmonar (TCPE) em criangas com hipertensdo pulmonar revelou que,
em pacientes com menor comprometimento cardiopulmonar, a distancia percorrida no
TC6 néo reflete adequadamente a maxima toleréncia ao exercicio. ISso sugere que 0
TCPE pode ser uma complementacdo na avaliagdo daqueles que conseguem
percorrer mais de 300 metros no TC6, pois foi observada uma correlagéo significativa
entre as medidas de capacidade de exercicio obtidas no TCPE e a distancia percorrida
no TC6%".

A distancia percorrida no teste funcional ndo se faz um fator preditivo de
sobrevida isoladamente, porém somado a marcadores bioguimicos, como BNP, e a
classificagéo funcional da OMS, se correlaciona com sobrevida livre de transplante,
gravidade da doenca e direcionamento do tratamento*®48, Lammers et al realizaram

um estudo com 47 criancas, portadores de HAP com média de idade de 11,4 anos e
35



demonstraram que a distancia percorrida no TC6 foi um dos preditores de 6bito e
necessidade de transplante, apontando em outro estudo que a distancia foi
significativamente menor que o previsto (47,7%)*"4°, o que vai de encontro com 0s
resultados obtidos no presente estudo, onde a distancia percorrida no TC6 percorrida
foi de 46,1% em pacientes do sexo feminino e de 46,7% em pacientes do sexo
masculino.

O TC6 representa a capacidade fisica do paciente, podendo ser um dos
parametros que reflete o bem estar e qualidade de vida da crianca e do adolescente®®.
A capacidade de exercicio € reduzida em pacientes com HAP, quando comparados a
individuos saudaveis e com aqueles que realizam reabilitacdo cardiopulmonar®0:51,
Acredita-se que a reducdo da capacidade ao exercicio seja resultado da diminuicédo
no deébito cardiaco, decorrente do comprometimento ventricular direito,
incompatibilidade na relacéo V/Q por incapacidade de recrutar vasos pulmonar no leito
vascular e por comprometimento nas trocas gasosas®?.

O conhecimento e acompanhamento da distancia percorrida no TC6 € util na
avaliacdo do grau de limitacdo do exercicio, no acompanhamento do prognéstico e
resposta ao tratamento médico, refletindo a gravidade da doenca e a tolerancia ao
exercicio e nas atividades de vida diaria*’4°.

A utilizacdo de marcadores bioquimicos € rotineira ho acompanhamento e
manejo de pacientes com cardiopatias, sendo o BNP considerado um teste confiavel
para o diagnéstico de doenca cardiacas em criancas®. A HAP leva a insuficiéncia
cardiaca direita culminando com aumento do BNP e NT-proBNP e, conforme bem
elucidado na literatura, os niveis variam de acordo com idade e género, com niveis
mais elevados e maximos nos primeiros dias de vida, decorrente da HP transitéria do

recém-nascido3®. Com a dificuldade de estabelecer valores de referéncia, estudos
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apontam que o BNP ndo poderia ser utilizado como marcador diagnéstico, mas a
utilizacdo e comparacao de valores do paciente de maneira evolutiva, se correlaciona
com a mortalidade>4,

Tanto o BNP quanto o NT-proBNP sdo peptideos amplamente utilizados em
pacientes com hipertensao arterial pulmonar (HAP), pois sua medicéo € simples e ndo
invasiva. Apesar de apresentarem poucas diferencas, a eliminacdo plasmatica do
BNP é menor em comparacdo com o NT-proBNP, isso faz com que o BNP seja mais
atil para avaliar alteracdes hemodinamicas em tempo real em pacientes pediatricos
com HAP. Por outro lado, o NT-proBNP € liberado principalmente via renal, o que
resulta em uma meia-vida significativamente maior®®,

Um estudo conduzido por Takatsuki et al®®>. demonstrou que o NT-proBNP tem
uma correlacdo mais forte com dados ecocardiograficos e do exercicio em
comparacdo com o BNP. No entanto, ambos os peptideos estdo fortemente
associados a gravidade e ao progndéstico da HAP.

A WHO-FC é amplamente utilizada para medir e acompanhar a gravidade de
paciente com HAP, sendo preditora de sobrevida e necessidade de transplante nessa
populacdo'4®6:57 e, apesar da desvantagem da subjetividade na avaliacdo, se
qualifica como meta de tratamento e possui grande aplicabilidade em ensaios clinicos
em pacientes com HAP, sendo, muitas vezes, desfecho principal®*%. E bem
estabelecido na literatura, a correlacdo entre capacidade de exercicio, marcadores
hemodinamicos, funcéo cardiaca direita e BNP com a WHO-FC'456-%8 O estudo de
Rao et al, mostrou que pacientes com classifica¢do funcional IV, apresentaram niveis
de BNP significativamente mais altos, quando comparados aos outros grupos®®,
diferindo do presente estudo que encontrou uma fraca correlacdo entre a classe

funcional e os niveis de BNP (r= 0,346, com p= 0,09).
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O estudo de Safdar et al revisou a correlacéo entre o BNP e TC6, classificando
0s grupos de acordo com a WHO-FC e pacientes com maior gravidade na
classificacdo funcional percorreram menores distancias, além de apresentarem 0s
valores de BNP mais elevados®’, no presente estudo, ndo houve correlacdo entre a
distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos e a classificacédo funcional
da OMS.

Um estudo com 28 pacientes com HAP que mediu os niveis de BNP, encontrou
diferencas significativas entre os niveis de BNP e a classificacao funcional da OMS Il
e lll, além de uma forte correlacéo inversa entre a WHO-FC e a distancia percorrida
no TC6. O mesmo estudo ainda demonstrou que pacientes com classificacdo IV,
apresentam risco de mortalidade superior a 10% em 1 ano, com menor distancia
percorrida no TC6 e BNP elevado®?.

Ainda que muito utilizada na pratica clinica para paciente com HAP, a WHO-
FC ndo leva em consideracao sintomas especificos de pacientes pediatricos, o que
acarretou a necessidade da criacdo de uma nova classificacdo, a classificacao
funcional para criancas (Panama-FC) modificada para idade®®. Tal classificacao,
desenvolvida em 2011, estratifica os pacientes com HAP em cinco faixas etarias (0 a
6 meses, 6 mesesalano,1la?2anos,2ab5anoseb5al6 anos) e elenca a gravidade
em cinco categorias (I, Il, llla, lllb e 1IV), que abrange a avaliacdo dos sintomas
decorrentes da HAP, além de desenvolvimento fisico e motor, fun¢cdes sociais e
distlrbios do apetite®?.

O estudo de Midgal et al, demonstrou que a classificacdo de Panama-FC, se
assemelha com a da WHO-FC e reflete os avangos da HAP, confirmados pelos
marcadores ndo-invasivos (TC6, BNP, entre outros)®. Balkin et al apontaram em seu

estudo que a classificagdo de Panama néo foi preditiva de mortalidade, mas
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mudancas na classificacdo ao longo do tempo foram associadas a morbimortalidade,
além de demonstrar alteracbes no crescimento e no desenvolvimento dessa
populacao, o que complementa a avaliacdo, ndo s6 com sintomas, mas com aspectos
do desenvolvimento fisico, motor e social®.

A WHO-FC apresenta melhor aplicabilidade para avaliacdo clinica rapida que
a classificacdo de Panama, sendo esta Ultima mais indicada para avaliar o seguimento
a longo prazo. Balkin et al concluiram em seu estudo que ambas as classificacdes sédo
recomendadas para o acompanhamento de pacientes com HAP, sendo a WHO-FC
mais indiciada para o monitoramento a curto prazo apds ajustes no tratamento e a
escala de Panama para monitoramento a longo prazo®.

As diretrizes da ERS/ESC recomendam a utilizacdo da WHO-FC para o
acompanhamento da avaliacdo de risco de pacientes com HAP'?, além dos
biomarcadores ja citados no presente estudo, a utilizacdo da Panama-FC cresce
gradativamente dentro da prética clinica e em estudos de campo, com potencial
significativo de subdividir, estratificar e correlacionar de maneira mais fidedigna as
alteracdes funcionais decorrentes da HAP com os biomarcadores de acordo com a
faixa etaria da populacao estudada.

O presente estudo possui varias limitagdes importantes. A primeira limitacdo é
o carater retrospectivo, que limitou a coleta de dados complementares que poderiam
enriquecer a analise de variaveis adicionais ao quadro clinico e laboratorial dos
pacientes. A segunda limitacdo € o numero reduzido de pacientes analisados, 0 que
pode ter levado a diferencas sem significancia estatistica. A terceira limitacdo € a
analise dos grupos sem estratificar a faixa etaria, onde a analise de biomarcadores e

da capacidade funcional poderia apresentar alteracdes importantes e significativas.
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CONCLUSAO

No presente estudo, verificou-se que 0s pacientes com cardiopatia congénita e
hipertenséo arterial pulmonar (HAP) apresentavam idades médias de 15,1 anos para
o sexo feminino e 16,5 anos para o sexo masculino. Quanto a classificacédo funcional
de acordo com a Organizacdo Mundial da Saude (OMS), a maioria dos pacientes
situava-se nos niveis | a lll, ndo havendo pacientes classificados no nivel IV.

A principal anomalia observada no fluxo sanguineo pulmonar foi o hiperfluxo
entre 0s pacientes analisados. A maioria desses pacientes ndo se submetia a
reabilitacdo cardiopulmonar, ndo fazia uso de oxigénio em domicilio e utilizava até
duas medicacdes para o tratamento da HAP.

N&o foi encontrada uma correlacdo significativa entre a capacidade funcional

dos pacientes e os biomarcadores utilizados para o acompanhamento da HAP.
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ANEXOS

Anexo 1 — Parecer de aprovacao do COEP

Anexo 2 - Ficha de avaliagao

Protocolo Hipertensao Pulmonar (HP)

Identificacdo do paciente N® ...

Nome:

Data de nascimento: / / Idade: Sexo:()M()F

Telefone: ( ) Celular: ( )

Email:

Endereco: ne

Complemento: CEP: Bairro:

Peso: Kg Altura: cm IMC:
Faz pratica de atividade fisica? ( )sim ( )nao

Quanto tempo (min?) Quantas vezes por semana?

Pratica outro esporte? Qual? Quanto tempo (min)?

Quantas vezes por semana?

SpO2-basal:

Quais sao as 3 atividades fisica ou em casa que mais te incomodam de realizar por
causa da hipertens&o pulmonar?

MedicacOes em uso / dosagem / tempo de uso (anos)
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Ultimo ecocardiograma - Data do exame / /

Variaveis do Ecocardiograma:

Demais exames laboratoriais (Critério e parceria com médico cardiologista)
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Anexo 3 — Teste de caminhada de 6 minutos

TESTE DE CAMINHADA D05 SEIS MINUTOS (TCBE) - _“ TESTE
DTl ¥ ¥ i0¢:
Mome:
| &sda: Pesa: Altura:
e Eniisc I
HEEUPEH‘.!.I;AE
REPOUSD PO
Imiin 2rmin
Sp0,
EC
Borg O
Borg MEII
P&
19 ppgie 28 feia
i EC Spl i FC Sp0
REpousn A& powso
| 1
Z 2
£ 3
4 4
5 5
7] G
Pico Pica
Eec 1" Rec 1’
Bec 2' Rec ¥
Ciistancia total em metros:
1= T
8 ]
O
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Anexo 4 — Escala de Borg
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