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Objetivo - Comparar o grau derepercussao, fatores
responsaveis e época de aparecimento dos sintomas do
defeito do septo atrioventricular (DSAV), em pacientes
comesemsindromede Down.

M étodos - Foram estudados 80 pacientes comidade
<2anos, sendo 55 (69%) com sindromede Down - grupo
| (GI) e25(31%) semsindrome de Down - grupoll (Gll).
Avaliaram-se a idade de manifestacéo dos sintomas, sua
intensidade, classe funcional (CF), repercusséo clinica,
tipo anatémico e grau de malformacgéo da valva
atrioventricular (VAV).

Resultados- Aidade média de manifestagdo dossin-
tomasfoi de50 (£ 75) diasnosdoisgrupos. ACF 11 (NYHA)
predominou no Gl (31 casos- 56,5%) ea CF I11-1V no Gl
(19 - 76%) p<0,005. O quadro deinsuficiéncia cardiaca
esteve presente em 34 (62%) pacientes do Gl eem 21
(84%) do Gl e, o de hipertensdo pulmonar em 21 (38%)
do Gl eem4 (16%) do Gll, p<0,04. Pressdo médiada arté-
riapulmonar >50mmHg ocorreu em56% dos casosdo Gl
emrelacdoa 28%doGll p<0,019. Aevolugdoatéacirur-
giafoi instavel (agravamentosdainsuficiéncia cardiaca)
em 33 (60%) do Gl eem21 (84%) do Gll p<0,03. Otipo A
de Rastelli foi o maisencontrado nosdois grupos, 35
(67%) pacientesno Gl e nos 25(100%) do Gll. Aaltera-
¢ao anatbmica da VAV foi importanteem 8% no Gl eem
38%noGill.

Conclusdo- H& sugestao de predominanciade hiper-
reatividade vascular pulmonar nas criangas com sin-
dromede Down ede manifesta¢cdesdeinsuficiéncia cardi-
aca nas geneticamente normais.

Palavras-chave: defeito do septo atrioventricular, sin-
dromede Down, hipertens&o pulmonar

Complete Atrioventricular Canal. Clinical-
Anatomic Correlations between Patients
with and without Down’s Syndrome

Purpose - To compare clinical course, causes and
symptoms beginning enset timein children with complete
atrioventricular canal with and without Down’s syndrome.

Methods - Records of 80 patients <2 years of age,
were reviewed. There were 55 (69%) with Down’s syn-
drome-group| (Gl) and 25 (31%) without - group|1 (Gl1).
Age at synpton enset intensity, functional class, clinical
reper cussion and anatomic variationsin patients under -
going corrective surgery were eval uated.

Results- Mean ageat symptomsonset wassimilar for
the two groups (50 + 75 days). Class|1 (NYHA) was more
frequent in GI (31 patients - 56.5%) and class 111-1V
(NYHA) in Gl (19 patients- 76%) p<0.005. Clinical re-
percussion eval uation showed that congestive heart fail-
urewas present in 34 (62%) patients of Gl and 21 (84%)
of GlI; and, pulmonary hypertension wasin 21 (38%) pa-
tientsof Gl and 4 (16%) patientsof Gl p<0.04. Mean pul-
monary arterial pressureof 50mmHg or morewas present
in 68% of children with Down’s syndrome and in 35% of
Gll. Clinical course until surgical correctionwas down
hill in 33 (60%) from Gl and 21 (84%) from Gll p<0.03.
Seventy seven patients underwent surgical correction.
CAVC type A of the Rastelli classification was predomi-
nant in both groups, Gl 37 (67%) - Gl 25 (100%). There
or more severe valvar morphologic lesions in group Il
(38%) thanin group | (8%).

Conclusion - Thereseemsto bea pulmonary vascul ar
hyperreactivity predominancein Down's children and
cardiac insufficiency signsin the normal genetic group.

Key-words complete atrioventricular canal, Down’'s
syndrome, pulmonary hypertension.
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Odefeitodo septoatrioventricular (DSAV) éumamal -
formagdo cardiacarel ativamentefreqiiente, cujaprevaléncia
€, em geral, cercade 3% das cardiopatias congénitas. Est4
associado geralmente aos portadores da sindrome de
Down, tornando-se o defeito mais representativo 2. Seu
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guadro clinico, em decorréncia das alteraces anatomo-
funcionais, caracteriza-sebasicamente por hiperfluxo pul-
monar, de manifestacdo precoce, nas primeirassemanasde
vida. A complicag&o pulmonar tipo hiper-resisténciacom
posterior doencavascular oclusivatem umaexpressdo mai-
Or Nessas criangas nos meses subsequientes, ao contrério
dos ndo portadores desta sindrome #*.

O objetivo destetrabalho é avaliar ndo apenasareper-
cussdo hemodinamica, como aépoca de aparecimento dos
sintomas, comparando osachadosnosdoisgruposde pacien-
teseestabel ecer progndsti co, condutaeidade maisadequada
paraacorrecdo operatoria, além deavaiar eventuaisfatores
rel acionados as princi pai s diferencas nesses pacientes.

Métodos

Foram estudados, retrospectivamente, 80 pacientes,
acompanhadosno INCOR, dejaneiro/87 amaio/95, porta-
doresde DSAV apenasnaformatotal ecomidadesatédois
anos, tendo sido excluidos os com qualquer outro defeito
associado, exceto o ductus arteriosus persistenteedividi-
dos em dois grupos, segundo a presenca ou ausénciada
sindrome genética. Avaliaram-se aidade de apresentacéo
dossintomas, assim como suaintensidade, aclassefuncio-
nal, evolugdo clinicaapdsal?consultaeo momento dacor-
recéo cirurgica Considerou-se como evolugdo estavel,
guando o quadro clinico ndo sofriamodificagdese, evolu-
¢doinstével, quando o agravamento dainsuficiénciacardi-
acaeraexpressivo.

Aoé€etrocardiograma(ECG), observaram-se, aémdo
ritmo, apresencade bloqueio atrioventricular, sobrecarga
decémarascardiacasedo bloqueio divisional antero-supe-
rior esquerdo e, naradiografiadetorax, o aumento daérea
cardiacae o aspecto datramavascular pulmonar.

No ecocardiograma, além do tipo anatémico segundo
aclassificagdo deRastelli (tipo A, B ouC), avdliaram-sea
presencaegrau deinsuficiéncia davalvaatrioventricular
(VAV), eahipertensio pulmonar (HP) peladeterminagdo da
pressdo médiadaartériapulmonar (PMAP) .

No ato operatério foram verificados o tipo anatémico
(Rastelli), apresencaeseveridadedamaformacdodaVAV e,
o tamanho das comunicagBesinteratrial (CIA) einterven-
tricular (CIV). A corregdo operatdriabaseou-se natécnica
habitual defechamento daClA eCIV comreparosde peri-
cérdioeaplastiadaVAV.
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Para o tratamento estatistico aplicaram-se aanélise
descritiva e acomparac&o de grupos, sendo utilizados o
testeexato deFisher (2-tail), oteste T de Student eox? (qui-
quadrado) quando apropriado.

Resultados

Entre 0s80 paci entesestudados, 55 (69%) eram porta-
doresdasindromedeDown constituindoogrupol (Gl) e25
(31%) semsindromegenética, ogrupoll (Gll). Eramdosexo
feminino, 51 (63,7%) pacientes, 34 (62%) no Gl e17 (68%) no
Gll edosexomasculino, 29 (36,2%) pacientes, 21 (38,2%) no
Gl e8(32%) noGll pNS.

A idade de manifestacdo dossintomasfoi del a390
diasparaoGl (média49dias+77);edela270diasparaoGl|
(médiab2dias+73) pNS. A dispnéiafoi 0 sintomaprincipal
deapresentacdo evariou emintensidade, determinando di-
ferenca estatisticamente significante em relacéo a CF
(NYHA) nosdoisgrupos, com predominio daCF 1l nogrupo
| edaCFIlI-1V nogrupoll - p:0,001 (tab. ).

Naavalia¢8o dos exames complementares, 0 ECG
mostrou ritmo sinusal em todos os paci entescom predomi-
nio dos sinais de sobrecarga biventricular (SBV) sobrea
sobrecargaventricular direita(SV D) isoladanosdoisgru-
pos, 34(62%) casosno Gl 16 (64%) noGll (pNS). OBDAS
esteve presente em todas as criangas dos doi s grupos com
excegdo dequatro (7%) pertencentesao Gl (pNS). A radio-
grafiadetorax mostrou umatendénciaao aumento impor-
tantedaareacardiacanogrupoll (10 pacientes- 40%) e, a0
moderado no grupo | (31 pacientes - 57%), sendo atrama
vascular pulmonar aumentadanamaioriadoscasosemam-
bososgrupospNS (tab. I1).

Otipoanatdmico, segundo aclassificacdo de Rastelli,
avaliado pel o ecocardiogramaeconfirmado nointra-opera-
tério, foi parao Gl, 37 (67%) pacientesdotipo A, cinco (9%)
dotipoB e13(24%) dotipo C; jano Gl todosos25 pacien-
teseram dotipo A (100%) (p<0,005). A avaliacdo ecocar-
diogréficadadisfuncédo daVVAV, demonstrou umadistribui-
¢do semelhante do grau de insuficiéncia nos dois grupos,
predominando amoderadano Gl:13 (24%) pacienteseno
Gll - sete (29%) (pNS). A PMAP, avaliada pelo ecocar-
diogramaDoppler, varioude20a67mmHg (média49,3mmHg
+10) no Gl eno Gl de30 a70mmHg (médiad4,6mmHg+9).
Foi >50mmHgem 31 (56%) pacientesdo Gl eem sete (28%)
doGlI (p<0,019) (tab. 1).

Tabela | - Idade de manifestacio dos sintomas e classe funcional
GRUPO | GRUPO I p
|dade de manifestacéo 1dia- 390 dias 1dia- 270 dias
dos sintomas média49 dias média 52 dias 0.88
n % n %
CF I 3 55 1 4
CF 1l 31 56,5 5 20 0,005
CF Il -1V 21 38 19 76
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Tabela |l - Elementos de exames complementares

GRUPO | GRUPO 11
ECG n % n % p
BV 34 62 16 64
SvVD 21 38 9 36 NS
BDASE 51 93 25 100 NS
Radiografiade torax
Normal 1 2 - -
AC Discreta 11 20 7 28
Moderada 31 57 8 32 NS
Importante 11 20 10 40
Normal 10 18 3 12
TVP Aumentada 34 61 18 72 NS
Diminuida 11 20 4 16
Ecocardiograma GRUPO | GRUPO 1
Tipo anatdmico
(Rastelli) n % n % p
A 37 67 25 100
B 5 9 - - 0.005
Cc 13 24
Insuficiéncia
VAV n % n % p
Normal 26 48 7 29
Discreta 11 20 7 29 NS
Moderada 13 24 7 29
Importante 4 8 3 13
PMAP 20-67 mmHg 30-70mmHg
(média) 49.3mmHg 44.6 mmHg NS
>50 mmHg 31 pts 56% 7 pts 28% 0.019

ECG- eletrocardiograma; SBV- sobrecarga biventricular; SVD- sobrecarga ventricular direita; BDASE- bloqueio divisiona antero-superior esquerdo; AC- area
cardiaca; TV P- tramavascular pulmonar; VAV - valva atrioventricular; PMAP- pressdo média da artéria pulmonar.

O cateterismo cardiacofoi realizado em 31 pacientes,
sendo os dados hemodindmicos semel hantes aos achados
ecocardiograficosnoreferenteaPMAP.

O quadro clinico deinsuficiénciacardiaca (ICC), ca-
racterizado por dispnéiamoderadaaintensa, hepatomegalia
maior que3cmdarebordacostal direita, SBV predominante
eareacardiacaetramavascular pulmonar moderadaainten-
samenteaumentadanaradiografiadetorax, ocorreu em 34
(61,8 %) pacientesno Gl eem 21 (84%) no GlIl. O quadrocli-
nico sugestivo de HP, caracterizado por discretadispnéia,
hepatomegaliaaté2cm darebordacostal direita, SV D predo-
minante a0 ECG, éreacardiacadiscretaamoderadamente
aumentadaetramavascul ar pulmonar diminuidanaperiferia
naradiografiadetorax, foi encontrado em 21 (38,2%) pacien-
tesno Gl eemquatro (16%) no GlI (p<0,04). A evolucdocli-
nica, sgjadal CC ouHP, avaliadadesdeoinicio do acompa:
nhamento atéacirurgia(minimo 27 dias- méximo 1079 dias),
foi estével em 22 (40%) pacientesdo G, emrelacdo aquatro
(16%) do GlI. Pioraevolutivado quadro clinico, apesar do
uso de medicagdo anti congestivae/ou vasodilatadorapul -

monar, ocorreu em 33 (60%) pacientesdo Gl eem 21 (84%)
doGlI (p<0,03) (tab. I11).

Dos 80 pacientes, trés ndo foram submetidos atrata-
mento cirdrgico. Um, pertencente ao Gl, por decisdo dos
pais em decorrénciada sindrome genética, com evolucdo
estével no seguimento e dois ao Gll: um apresentando
hiper-resi sténciapulmonar naocasi o da indicacao dacor-
recado e outro acometido de acidente vascular cerebral
hi pdxico de desconheci daevol ugéo posterior.

Asidadespor ocasidodacirurgiavariarande30a720
(médiade 247+159) diasno Gl ede 90 a1080 (médiade
397+276) diasnoGll (p: 0,01).

Osachadoscirdrgicosconfirmaram otipo anatémico
damalformagao descritaao ecocardiograma. Observaram-
se alteracBes da VAV, sendo consideradas importantes:
displasiacom fibrose, redundancia, duplo aparelhomitral,
retracdo das clspides, além de anomalias no aparelho
subvalvar: musculo papilar Unico, retragdo das cordasem
quatro (8%) pacientesdo Gl eem oito (38%) do GlII; como
moderada: displasiadasclspidesem sete(14%) do Gl eem
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Tabela |1l - Aspectos funcionais e evolutivos

GRUPO | GRUPO 11 p
n % n %
|CC(dispnéia moderada
aintensa, hepatomegalia> 3cm, 34 61,8 21 84 0,04
SBV,ACeTVPaum)
HP (dispnéia discr., hepatomeg.
até2cm, AC aum.disc.amod, 21 38,2 4 16
TVPnorm. oudim.)
Evolugéo GRUPO | GRUPO 11 p
n % n %
Periodo 7 - 713 dias 90 - 1079 dias
(m= 204 dias) (m= 345 dias)
Estavel 22 40 4 16 0,03
Instavel 33 60 21 84

TVP- trama vascular pulmonar; HP- hipertensio pulmonar

ICC- insuficiéncia cardiaca congestiva; SBV - sobrecarga biventricular; AC- érea cardiaca;

4(19%) do GlI; comodiscreta: fibrose, retracao ou redundan-
ciadea gumacuspideemnove(18%) doGl, semnenhum pa-
cientedoGll. A valvafoi consideradasem estestiposdealte-
racbesem 27 (54%) pacientesdo Gl eemoito (38%) do Gl
p<0,009 (tab. 1V). Nenhumadiferencafoi observadaentreos
gruposnoqueserefereaotamanhodas CIA eCIV.

No periodo pds-operatério imediato faleceram nove
(16%) pacientes, todosdo Gl, setepor persisténciadepres-
sdo elevadanaartériapulmonar edoispor complicagdoin-
fecciosana22semanap0s-cirurgia.

Discusséo
A histérianatural dospacientescom DSAV demonstra

umasobrevidade 54% aos seis meses de idade e de 15%
aosdoisanos. A mortalidade nolactente estarel acionadaa

ICC g, nainfancia, ocorre em decorrénciadadoencavas-
cular pulmonar oclusiva“*>8®,

Varios autores 457 tém sugerido que criangas com
sindromede Down desenvolvem mudancgasvascul arespul -
monares maisprecoce erapidamente progressivas, quecti-
ancasndo portadorasdasindrome, emboraeste dltimo gru-
po se apresente com maissintomas.

Na nossa série de 80 pacientes, aidade do inicio dos
sintomasesinaisfoi semelhanteem ambososgrupos, sendo
0s sintomas principais adispnéiade esforco e as bronco-
pneumonias de repeticdo. A intensidade desses sintomas,
avaliadasegundo aCF (NYHA), mostrou diferencas esta-
tisticamentesignificativas, com maior repercussdo clinica
nospacientessem asindromede Down (CFI11-1V) quena-
quelesportadoresdamesma(CF11) (p<0,005). A diferenca
foi também significativaemrelagdo aevol ugéo pré-operato-

Tabela 1V - Achados cir Urgicos

GRUPO | GRUPO 11
n % n % p
Pacientes operados 54 98 23 92 NS

N 27 54 8 38
Malformagéo D 9 18 - -
VAV M 7 14 4 19 0.009

| 4 8 8 38
CIA P 21 42 7 28

G 29 58 18 72 NS
Clv P 14 29 7 28

G 35 71 18 72 NS
Obitos 9 16 - - 0,02

G- grande.

VAV- valva atrioventricular; CIA- comunicagao interatrial; ClV- comunicagdo interventricular; N- normal; D- discreta; M- moderada; |- importante; P- pequena;
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ria, tendo apresentado maior instabilidade as criancas ge-
neticamentenormai s, apesar do tratamento médico adequa
do (p<0,03). Nacorrelacdo clinicadasvariaveisestudadas,
em relac8o aos aspectos predominantes em cada grupo, o
guadro de HP foi mais freqliente, quando presente a
sindromede Down. O quadro del CC predominou noscasos
sem sindrome de Down, sendo esta diferenca estatistica-
mentesignificante(p<0,04), apesar dendoter sido possivel
aandisemultivariavel.

Newfeld ecol “demonstraram queaPMAP>50mmHg
tinhaboacorrelacdo com aclassificacéo histol6gicade
Heath - Edwardsemgraulll-1V nascriangas>2 anos. Esta
correlacdondofoi possivel emlactentes, provavel menteem
decorrénciado maior componentede espasmo namuscul a
turavascular pulmonar nessafaixaetaria. Nanossasérie,
ndo encontramos diferenca significativa nos valores de
PM AP entre pacientescom esem sindromede Down, quan-
do estudada como varidvel Unica, com média semelhante
paraambososgrupos. No entanto, quandofoi avaliadapre-
sencadePMAP>50mmHg, estafoi maisencontradano Gl,
correlacionando-secomoquadroclinicodeHP (GI: 31 paci-
entes- 56%; Gl 1:7 pacientes- 28%).

Haworth e col *° observaram dois padres clinicosde
reatividade vascular pulmonar na presenca de grandes
shuntsintracardiacos. No 1° padr&o, aregressao pos-natal
normal damuscul aturaarteriolar pulmonar permiteo apare-
cimento deshunt daesgquerdaadireitaeinsuficiénciacardi-
acadegrausvariaveis. No 2° padréo, menoscomum, amus-
culaturaarteriolar pulmonar ndo regride norma mente apos
0 nascimento, permanecendo resisténciavascular pulmo-
nar elevada que impede o aumento importante do fluxo
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sanguineo pulmonar. Este padrdo corresponderiaaos paci-
entescom sindromede Down eresi sténciavascular pulmo-
nar elevadafixano 1°ano devida, de acordo com o obser-
vado por outros autores e no Nosso material.

Dentre osaspectosmorfol 6gicos, éimportante notar a
predominanciado tipo A de Rastelli nos dois grupos, en-
guanto queostiposB e C foram encontradosexclusivamen-
teem pacientescomasindromegenética(p<0,005), relata-
do também em outras séries 2689,

A magnitudedamalformagdo daVVAV esteverelacio-
nada ao quadro clinico, sendo maior nos pacientes com
cromossomas hormais (p<0,009, ). N&o houve diferenca
significanteno grau deinsuficiénciava var quepossaexpli-
car maior instabilidade hemodinamica neste grupo, como
forasalientado por outros autores 56114, E possivel quea
maior ateracdo daVVAV, associadaasmal formagdesdo apa-
relho subvalvar mitral (mUsculo papilar Unico, cordasre-
dundantes, etc) determinem, ao lado damenor resatividade
vascular pulmonar observada, pior repercussao clinicana-
guelessem aanomaliagenética. No entanto, estudos pros-
pectivos e especificos sdo hecessérios para esclarecer es-
tes aspectos.

Asdiferencasclinicas, estruturaiseevol utivassignifi-
cativas achadas entre os doi s grupos, com as devidas con-
sideracOes decorrentesdo fato de ser um estudo retrospec-
tivo, orientam para: sugestdo de predominanciada hiper-
reatividade vascul ar pulmonar nos pacientescom sindrome
de Down, manifestagdo maisintensae evolugdo pior com
instabilidade hemodinémicaeateracBesanatdmicas mais
acentuadas nas criangas sem asindrome, 0 que ocasionaa
indicagéo operatGriamais precoce neste grupo.
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