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Resumo

Os cuidados paliativos instigam a discussdo bioética e técnica da assisténcia intensiva em cardiologia pediatrica. O
objetivo do estudo foi tracar panorama sobre pacientes neonatais e pediatricos com mas formagdes congénitas do
aparelho circulatério, avaliando indicadores de letalidade no Brasil e cuidados paliativos na UTI. Estudo
epidemioldgico usando a base do Datasus levantou taxa de letalidade hospitalar geral ou por mas formagdes
congénitas do aparelho circulatério na faixa etaria menor que 1 ano ou entre 1 a 4 anos. Revisdo integrativa pela base
PubMed recuperou publicacOes tematicas originais entre 2017 e 2022, adotando percurso metodoldgico do PRISMA e
JBI e nivel de evidéncia 1B de Oxford ou alto de GRADE. Apesar da queda decenal das taxas de letalidade hospitalar
por mas formag6es congénitas do aparelho circulatério, a faixa de 1 ano persiste como mais critica de atencdo do que
entre 1 a 4 anos, revelando assimetrias regionais no contexto nacional. Estudos multicéntricos randomizados sobre
sindrome da hipoplasia do coragdo esquerdo em criangas com paliagdo do estagio 1 a 2 foram mais frequentes, com
grande heterogeneidade de intervences e resultados clinicos aplicados a cardiopediatria. A caréncia de experiéncias
em neonatos criticos e cuidados paliativos centrados na familia suscitam futuros estudos.

Palavras-chave: Cuidados paliativos; Cardiopatias congénitas; Unidades de Terapia Intensiva Neonatal; Unidades
de Terapia Intensiva Pediatrica.

Abstract

Palliative care instigates the bioethical and technical discussion of intensive care in pediatric cardiology. The aim of
the study was to outline an overview of neonatal and pediatric patients with congenital malformations of the
circulatory system, evaluating mortality indicators in Brazil and palliative care in the ICU. An epidemiological study
using the Datasus database raised the general hospital mortality rate or due to congenital malformations of the
circulatory system in the age group of less than 1 year or between 1 and 4 years. An integrative review using the
PubMed database retrieved original thematic publications between 2017 and 2022, adopting the methodological
approach of PRISMA and JBI and evidence level 1B from Oxford or high from GRADE. Despite the decennial
decline in hospital lethality rates due to congenital malformations of the circulatory system, the 1-year age group
persists as more critical care than the 1- to 4-year age group, revealing regional asymmetries in the national context.
Randomized multicenter studies on hypoplastic left heart syndrome in children with stage 1 to 2 palliation were more
frequent, with great heterogeneity of interventions and clinical results applied to pediatric cardiology. The lack of
experiences with critical neonates and family-centered palliative care call for future studies.

Keywords: Palliative care; Heart defects, Congenital; Intensive Care Units, Neonatal; Intensive Care Units, Pediatric.

Resumen
Los cuidados paliativos suscitan la discusién bioética y técnica de los cuidados intensivos en cardiologia pediétrica. El
objetivo del estudio fue delinear un panorama de pacientes neonatales y pediatricos con malformaciones congénitas
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del sistema circulatorio, evaluando indicadores de mortalidad en Brasil y cuidados paliativos en la UTI. Un estudio
epidemiolégico utilizando la base de datos Datasus elevo la tasa de mortalidad hospitalaria general o por
malformaciones congénitas del sistema circulatorio en el grupo de edad de menos de 1 afio o entre 1 y 4 afios. Una
revision integradora utilizando la base de datos PubMed recuperé publicaciones tematicas originales entre 2017 y
2022, adoptando el enfoque metodoldgico de PRISMA y JBI y nivel de evidencia 1B de Oxford o alto de GRADE. A
pesar de la disminucion decenal de las tasas de letalidad hospitalaria por malformaciones congénitas del sistema
circulatorio, el grupo de edad de 1 afio persiste como mas critico para la atencidn que el de 1 a 4 afios, lo que revela
asimetrias regionales en el contexto nacional. Los estudios multicéntricos aleatorizados sobre el sindrome del corazon
izquierdo hipoplasico en nifios con paliacion estadio 1 a 2 fueron més frecuentes, con gran heterogeneidad de
intervenciones y resultados clinicos aplicados a la cardiologia pediatrica. La falta de experiencias con neonatos
criticos y cuidados paliativos centrados en la familia requiere estudios futuros.

Palabras clave: Cuidados paliativos; Cardiopatias congénitas; Unidades de Cuidado Intensivo Neonatal; Unidades de
Cuidado Intensivo Pediatrico.

1. Introducéo

Cuidados paliativos consistem na assisténcia promovida por uma equipe multidisciplinar, que objetiva a melhoria da
qualidade de vida do paciente e seus familiares, diante de uma doenga que ameace a vida, por meio da prevencgdo e alivio do
sofrimento, da identificacdo precoce, avaliagdo impecével e tratamento de dor e demais sintomas fisicos, sociais, psicolégicos
e espirituais (Brasil, 2018). O setor de Terapia Intensiva, dentro da rede de atengéo terciaria a salde do Sistema Unico de
Salde, vivéncia em sua pratica casos criticos aplicaveis & medicina paliativa, que transpassam o esforco curativo e incluem
reunides interdisciplinares com especialistas, acompanhamento de dor no paciente e psicoldgico junto a familiares, mas tais
protocolos ainda ndo sdo universais e suscitam maiores discussdes (Marcola et al., 2017). Nas modernas Unidades de Terapia
Intensiva Pedidtricas (UTIP) ou Neonatais (UTIN), quando ndo ha mais tratamento viavel, a restri¢do ou remocéo de medidas
de suporte de vida (MSV) visa permitir a morte da crianga, de forma dignificada e humanizada, aliada aos principios basicos
de medicina paliativa do controle efetivo de dor e de desconforto na fase terminal e cuidados centrados na familia,
considerando honestidade matua, participagdo nas decisoes e respeito a religiosidade (Piva et al., 2011; Garros, 2003).

A frequéncia da prética de restricdo de MSV é heterogénea na literatura. Linhares et al. (2013) demonstraram que em
UTIP de Londrina houve mais ébitos por falha de ressuscitacdo cardiopulmonar e morte encefélica do que ordem de nédo
reanimacdo ou ndo oferta de suporte nas Gltimas 24h de vida (35%). Estudo multicéntrico em S&o Paulo revelou que 6bitos em
UTIP decorrentes da ordem de ndo reanimar chegaram a 37%, apesar do uso ainda excessivo de procedimentos invasivos
(52%), ventilagdo mecanica (>95%), analgésicos ou antibitticos (80%), sedacdo (>60%) e drogas vasoativas (em até 52 vezes)
nas Ultimas 48h de vida (Lourengdo & Troster, 2020). Em sete UTIP distribuidas em Porto Alegre, Sdo Paulo e Salvador,
oObitos por ndo ressuscitagdo cardiopulmonar foram mais comuns (43% dos casos), com escassas iniciativas de retirada ou
suspenséo de medidas de suporte a vida, sendo mantidas a ressuscitacdo (57%), a infusdo de ionotropicos (66%) e a ventilagao
mecénica (96%) nas Ultimas 48h de vida da crianga (Lago et al., 2008). J& outro estudo indica similaridades epidemioldgicas
nos modos de morrer na UTIP entre Brasil, Canada e EUA, com a restricdo de MSV (41%) superando até as frequéncias de
morte cerebral e reanimacao sem sucesso (Garros, 2003).

O perfil demogréafico da mortalidade em UTIP no Brasil demonstra maior casuistica de pacientes com média de 25 a
38 meses de idade, género masculino e portadores de doenca crénica, com causa mortis respiratéria ou por choque séptico
superando demais desordens cardiocirculatorias ou neuroldgicas, ocorrendo entre 24h e 12 dias de internagdo (Lourencdo &
Troster, 2020; Linhares et al., 2013). Lago et al. (2008) corroboram a influéncia da maior idade e do tempo de permanéncia
nos desfechos das mortes nas UTIP. Entretanto, estudo em Portugal notou caréncia de formacdo em cuidados paliativos na
equipe de assisténcia em UTIN, com profissionais preocupados com dignidade, qualidade de vida e conforto do recém-nascido
e familia, mas expressando dificuldades emocionais e relacionais em acompanhar as trajetérias de doenca grave e morte e em

nivel de decisdo ética no final da vida (Silva et al., 2019). Isso converge com o fato de pesquisas com pacientes neonatais a
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termo ou prematuros serem menos comuns, apesar de extremamente relevantes em UTI por se associarem a mas formagdes
congénitas maiores e exibirem baixo uso de cuidados paliativos, em média 20% dos internados (Marcola et al., 2017).

Ha destaque no Brasil quanto a morbimortalidade por mas formagdes congénitas do aparelho circulatério na rede
hospitalar do SUS, com casuisticas em idade inferior a 1 ano chegando a 63% das internages e 86% dos 6bitos, gerando
também o maior custo se comparado a demais faixas etarias (Sampaio et al., 2021). A mortalidade por mas formagdes
congénitas em aparelho circulatério em menores de 1 ano no Sudeste do Brasil entre 2014 e 2019 mostrou a grande
prevaléncia de Sao Paulo, superando 50% ou a soma dos demais estados da regido (Alves et al., 2022). No Rio de Janeiro,
mortalidade por mas formacdes cardiacas nao especificadas chegam a 65%, com mas formacdes em grandes artérias, cAmaras e
comunicagOes cardiacas ou septos cardiacos proximas de 10%, enquanto em valvas aortica e mitral, valvas pulmonar e
trichspide e outros vasos ficam abaixo de 5% (Salim et al., 2016).

No intuito de aprofundar o conhecimento na area de cardiologia pediatrica em terapia intensiva, o objetivo deste
estudo foi tragar um panorama sobre pacientes neonatais e pediétricos terminais com mas formagdes congénitas do aparelho

circulatorio, avaliando indicadores de letalidade no Brasil e cuidados paliativos aplicaveis na Unidade de Terapia Intensiva.

2. Metodologia

Foi realizado um estudo epidemioldgico, de abordagem quantitativa, para obtencdo de indicadores que ajudassem a
compreender o impacto do escopo na rede publica de saude (Pereira et al., 2018). A coleta de dados ocorreu em novembro de
2022, por meio de acesso eletronico as informagdes publicas disponibilizadas no site do Departamento de Informética do SUS,
0 DATASUS/TABNET (http://tabnet.datasus.gov.br/). Na op¢do “Morbidade hospitalar do SUS — por local de internacdo”,
foram selecionados dados do Sistema de Informac6es Hospitalares (SIH) e associadas as seguintes categorias: regido (Brasil e
suas regides administrativas), ano/periodo (com média dos doze meses consolidados em cada ano da Gltima década, ou no caso
de 2022, de janeiro a setembro, tempo disponivel até entdo), contetido “Taxa de mortalidade”, morbidade CID-10 como
“Todas as categorias” ou “Mas formagdes congénitas do aparelho circulatorio” e faixa etaria “menor que 1 ano” ou de “1 a 4
anos”. Segundo a nota técnica do DATASUS, a taxa de mortalidade referenciada foi calculada através do nimero de dbitos
dividido pelo nimero de autorizagdes de internagdo hospitalar (AIH) aprovadas no periodo multiplicado por 100, assim melhor
se definindo como taxa de letalidade (DATASUS, 2023). Todas as informacdes autogeradas pelo sistema foram tabuladas para
andlise descritiva dos resultados.

Para a revisao integrativa, realizou-se busca documental online de estudos originais, experimentais ou ndo, com uma
abordagem quali-quantitativa em percurso metodolégico sistematizado, de modo a promover conclusfes gerais sobre o
problema da pesquisa (Pereira et al., 2018). A coleta dos dados brutos acessou de inicio os trabalhos recuperados por meio da
base eletronica de dados MEDLINE/PubMed. Foram usados descritores controlados, catalogados no MeSH como “neonatal”,
“palliative care”, “heart”, “congenital abnormalities”, conectados entre si por AND para que a busca usando operadores
booleanos fosse melhor delimitada. O filtro de tempo utilizado foi o quinquénio compreendido entre os anos consolidados de
2017 e 2022. O total bruto de produgdes recuperadas totalizou 246 trabalhos. Como critérios de inclusdo, apos leitura na
integra de resumos e artigos, foram consideradas pesquisas originais; com titulos ou conteidos relacionados a tematica. Como
critérios de exclusdo, foram removidos registros fora na lingua portuguesa, espanhola ou inglesa em periddicos cientificos ou
ndo disponiveis para acesso aberto online; e publicacdes fora do escopo ou que ndo se enquadrassem no nivel de evidéncia 1B
de Oxford (ensaios clinicos randomizados e multicéntricos) (Freire & Gomes, 2015), equivalente ao nivel alto do
método Grading of Recomendations Assessment, Developing and Evaluation (GRADE) (Brasil, 2014). Ap6s atendimento aos

critérios, a amostra refinada constou de 20 artigos. A fim de garantir que o estudo teve desenho e desfechos adequados, foram
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seguidas as recomendac@es dos roteiros internacionais para revisdes de literatura PRISMA (Page et al., 2020, Figura 1) e JBI
para minimizar risco de viés (JBI, 2020).

Figura 1 — Fluxograma no modelo PRISMA 2020.
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Fonte: Elaborado pelos autores (2023).

Para categorizacdo dos dados, foi usada a estratégia PICO (P: Populagdo, I: Intervencdo, C: Comparacdo e O:
Outcome/Desfecho), que orienta a elaboracdo da pergunta de pesquisa exploratdria e da busca bibliogréfica, permitindo que o
pesquisador localize, de maneira acurada, a melhor informacédo disponivel (Santos et al., 2007). Considerando este referencial,
a busca na literatura adotou para “P” o contexto de cuidados paliativos para pacientes neonatos e pediatricos com mas
formagdes congénitas do aparelho circulatorio, “I” os atendimentos realizados em unidade de terapia intensiva, “C”: os
protocolos clinico-cirargicos adotados como padrdo ou ausentes para cada tipo de intervengdo e “O” os resultados alcangad0s
com as abordagens propostas.

Esta pesquisa foi realizada de acordo com os principios bioéticos vigentes no Brasil para pesquisas considerando o

uso de dados secundarios de acesso publico, em conformidade a Resolugdo do Conselho Nacional de Satde n. 510/2016.

3. Resultados e Discussao

Os dados epidemioldgicos na dltima década evidenciaram que as taxas anuais de letalidade por mas formaces
congénitas do aparelho circulatorio tiveram tendéncia de decréscimo em individuos na faixa etaria <1 ano (de 12,05% a 8,73%,

Tabela 1), enquanto houve estabilidade na faixa etaria de 1 a 4 anos (de 4,38 a 5,66%, Tabela 2). Tais taxas ainda sdo muito

4


http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v12i3.40588

Research, Society and Development, v. 12, n. 3, €10412340588, 2023
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v12i3.40588

altas em ambas as faixas etarias, frente a letalidade geral sem causa especificada, embora sejam mais preocupantes no contexto
do publico <1 ano. Em geral, as regides Norte e Centro-Oeste persistem como areas mais concentradas em letalidade e a regido
Sudeste como a menos concentrada no pais, considerando individuos internados por mas formagdes congénitas do aparelho

circulatdrio na rede hospitalar do SUS (Tabelas 1 e 2).

Tabela 1 —Taxas de letalidade (%) na faixa etaria <1 ano na Gltima década no Brasil, recuperadas do DATASUS.

Tipo Cendrio 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021  2022*
Letalidade Brasil 3,31 3,25 3,26 3,23 3,13 3,00 2,85 3,30 3,02 2,69
geral sem N 3,11 2,94 3,36 3,58 3,57 3,60 3,18 4,03 3,87 3,34

causa NE 4,05 3,98 3,99 3,95 3,74 3,50 3,35 3,86 3,53 3,17

especificada SE 3,08 3,01 2,93 2,95 2,89 2,79 2,68 3,03 2,74 2,46
S 2,72 2,81 2,73 2,55 2,64 2,55 2,51 2,99 2,64 2,31

(6{0) 3,31 3,19 3,24 3,10 2,60 2,44 2,21 2,47 2,31 2,14
Letalidade Brasil 12,05 1248 12,04 117 1231 11,70 1057 10,09 9,25 8,73

por méas N 1586 1582 17,05 14,66 1835 14,71 12,78 1268 13,96 12,48
formacoes NE 12,4 1253 1147 13,89 12,9 12,07 1151 1148 8,24 8,86
congénitas SE 1061 1136 10,79 9,81 10,71 10,76 8,65 7,78 8,45 6,86
do aparelho S 12,79 1392 1391 1257 11,77 1228 11,77 1212 9,68 11,15

circulatério CO 15,05 12,78 12,4 11,21 1575 1146 13,89 1332 11,52 9,7

*Dados consolidados até setembro/2022. N=Norte. NE=Nordeste. SE=Sudeste. S=Sul. CO=Centro-Oeste. Fonte: Elaborado pelos autores
(2023).

Tabela 2 — Taxas de letalidade (%) na faixa etaria de 1 a 4 anos na Ultima década no Brasil, recuperadas do DATASUS.

Tipo Cendrio 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021  2022*
Letalidade Brasil 0,45 0,44 0,44 0,48 0,48 0,49 0,47 0,63 0,58 0,55

geral sem N 0,49 0,41 0,44 0,50 0,52 0,52 0,53 0,76 0,63 0,65
causa NE 0,40 0,39 0,44 0,46 0,45 0,47 0,45 0,64 0,58 0,55
especificada SE 0,50 0,49 0,45 0,51 0,51 0,51 0,49 0,58 0,55 0,54
S 0,41 0,43 0,39 0,44 0,40 0,42 0,41 0,59 0,57 0,47

CcO 0,48 0,51 0,51 0,52 0,57 0,58 0,44 0,65 0,57 0,60

Letalidade Brasil 4,38 3,46 4,57 4,03 4,00 3,17 3,31 3,65 3,41 5,66
por mas N 5,50 4,35 5,98 6,60 9,63 4,24 6,06 7,11 4,66 2,51
formacdes NE 4,42 4,65 5,33 4,68 411 3,56 4,08 4,01 3,59 2,90
congénitas SE 4,57 2,56 3,13 2,42 3,38 2,17 2,55 2,65 2,71 2,15
do aparelho S 2,32 3,63 5,47 5,26 341 3,29 1,87 3,15 2,30 7,32
circulatério CO 7,14 3,61 5,98 6,33 4,63 6,33 6,67 5,23 8,29 3,25

*Dados consolidados até setembro/2022. N=Norte. NE=Nordeste. SE=Sudeste. S=Sul. CO=Centro-Oeste. Fonte: Elaborado pelos autores
(2023).

Tais resultados divergem do cenério brasileiro ha duas décadas, onde a taxa de mortalidade hospitalar neonatal geral
era mais critica, na ordem de 11 no Brasil, sendo mais frequente no Sudeste do que Sul, Centro-Oeste, Nordeste e Norte
(Schramm & Szwarcwald, 2000). Tal explicacdo poderia residir na assimetria assistencial da época, geradora de quadro de
subnotificacdo das regibes Norte, Nordeste e Centro-Oeste, 0 que todo modo ndo invalida a importancia da mortalidade
neonatal no pais.

Neste mesmo caminho, com relacdo a mortalidade por més formagdes congénitas do aparelho circulatério na rede
hospitalar do SUS, as evidéncias corroboram estudo no periodo de 2010 a 2020 no Brasil com maior casuistica na idade
inferior a 1 ano, embora neste periodo de tempo tenham alcancado valores ainda mais discrepantes, equivalentes ao dobro das
internacdes em UTI e a sete vezes o nimero de 6bitos frente a idade entre 1 e 4 anos (Sampaio et al., 2021),

Os estudos clinicos randomizados multicéntricos recuperados sobre os cuidados paliativos na UTIl em pacientes
neonatais ou pediatricos terminais com mas formacfes congénitas do aparelho circulatério encontram-se categorizados no
Tabela 3.
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Tabela 3 — Estudos clinicos randomizados multicéntricos sobre os cuidados paliativos na UTI em pacientes neonatais ou

pediatricos terminais com mas formacdes congénitas do aparelho circulatorio.

Referéncia
Agrawal et al.
(2018)

Ahmed et al.
(2021)

Ahmed et al.
(2020)

Anderson et
al. (2019)

Bentham et al.
(2018)

Breatnach et
al. (2019)

Buelow et al.
(2018)

Geerdink et
al. (2017)

Hansen et al.
(2020)

Law et al.
(2022)

Lowenstein et
al. (2020)

Meza et al.
(2019)

Mille et al.
(2020)

Nicholson et
al. (2020)

Patel et al.
(2022)

P (Problema
Auséncia unilateral da
artéria pulmonar (AP)
em criangas

Cardiopatia congénita
de ventriculo Unico em
neonatos

Cardiopatia congénita
de ventriculo Gnico em
criangas

Sindrome da hipoplasia
do coragdo esquerdo em
criangas

Fluxo sanguineo
pulmonar dependente
de ducto em neonatos

Lesdes criticas da via de
saida do ventriculo
direito em neonatos

Cardiopatia de
ventriculo Gnico com
hipoplasia do arco
adrtico em neonatos

Anomalia de Ebstein
em neonatos e criangas

Sindrome da hipoplasia
do coragdo esquerdo em
criangas

Tetralogia de Fallot em
neonatos

Sindrome da hipoplasia
do coragdo esquerdo em
fetos e neonatos

Defeito do septo
atrioventricular
completo desbalanceado
em criangas < 1 ano
Ventriculo Gnico em
neonatos

Fluxo sanguineo
pulmonar dependente
de ducto em criancgas

Sindrome da hipoplasia
do coragdo esquerdo em
neonatos e criancas

| (Intervencéo

Cirurgias
cardiacas
corretivas

Estagio 1 de

paliacéo, operacéo

de Glenn

Estagio 1 a2 de
paliacdo

Estagio 1 a2 de
paliacéo

Cirurgias
cardiacas
corretivas

Cirurgias
cardiacas
corretivas

Estagio 1 a 2 de
paliacdo

Cirurgias
cardiacas
corretivas

Estagio 1 a 2 de
paliacdo

Cirurgias
cardiacas
corretivas

Reunides

multiprofissionais

para criagdo de
novo protocolo
Revisdo de

ecocardiogramas

basais

Estagio 1 de
paliacéo

Paliacdo na

alimentacdo e no

crescimento
somatico
Estagio 1 de
paliacéo

C (Comparacéo
Stent de ducto (SD) ou shunt
Blalock-Taussig

Conduto ventriculo direito-
artéria pulmonar, shunt
modificado de Blalock-
Taussig-Thomas ou hibrido
Cirurgia de Norwood,
ECMO, opiaceos, digoxina,
obstrucdo do arco,
regurgitacdo tricispide sem/
com necessidade de oxigénio
Rede de aprendizagem
coproduzida por pais e
médicos, de 65 centros de
cardiologia pediatrica

Stent de ducto (SD) ou shunt
Blalock-Taussig

Abordagem percutanea da
artéria axilar para implante de
stent no ducto arterioso

O fator de risco foi o tipo de
shunt (ventriculo direito-
artéria pulmonar ou Blalock-
Taussig) e o desfecho foi a

reintervencao

Reparo biventricular ou de
1,5 ventriculo ou paliacéo
univentricular, auséncia de
reoperacao nao planejada e
sobrevida dessa faixa etaria
Uso de inibidores da enzima
de conversdo da angiotensina

(IECA)

Ligac@es sistémicas a artéria
pulmonar ou intervencgdes na
via de saida do ventriculo

direito

Concordancia entre médicos e
enfermeiros para cuidados ja
ocorrerem no periodo pré-

natal

Medidas de correlacdo entre
desequilibrio, valvula
atrioventricular comum e
tamanhos ventriculares
Grupos de transfundidos com
concentrado de hemacias ou

nao

Stent de canal arterial patente
ou shunt de Blalock-Taussig

Impacto do local do parto no
tempo de internacéo e na
sobrevida em 30 dias ou até

alta hospitalar

6

O (Desfecho

Sem diferencas; ambas exibiram
severa hipertensdo pulmonar (HP) no
pulmdo contralateral, resolvida com
reimplante cirdrgico da AP

A mortalidade para primeira terapia
foi bem menor do que a segunda ou
terceira; agitacéo e problemas
respiratorios foram mais frequentes
PropGe um escore de risco para prever
auséncia de mortalidade ou
transplante no periodo interestagio, a
escala ponderada "NEONATE" (0-76
pontos), com preciséo > 75%
Redugdo da mortalidade interestagio,
de falha de crescimento e de
reinternagdes hospitalares

Maior sobrevida precoce em SD,
necessidade de suporte extracorporeo
pos-procedimento e risco de
reintervencgao

Poucas complicaces vasculares
imediatas, baixa mortalidade; opg¢éo
viavel, Util em pacientes com
morfologia de ducto vertical
Reintervencdo interestagio é comum,
porém ngo ha diferenca na frequéncia
entre os tipos de shunt; ventilacéo
mecanica pos-operatoria foi Gnico
fator de risco associado

Reparo biventricular mais aplicado,
com mortalidade limitada ao pos-
operatdrio imediato; o pior espectro
da doenca é na infancia, com cirurgia
de revisdo

IECA sdo comuns interestagio, sem
associacdo a reducéo da mortalidade,
disfuncéo ventricular ou regurgitacdo
da valvula atrioventricular

Sobrevida similar, com reparo bem-
sucedido em 18 meses; maior nimero
de reintervencdes interestagios no
segundo tipo terapéutico

Rede de apoio ampliada para as
familias, com diminuigdo do estresse
pos-natal

Os indices descrevem diferentes
caracteristicas morfoldgicas e
funcionais que podem refletir na
qualidade de vida

Piores resultados em transfundidos:
ventilacdo mecéanica e permanéncia
na UTI prolongadas e maior
mortalidade

N&o houve diferenca no crescimento
interestagio, mas o stent foi associado
a regime de alimentagdo mais simples
e menos reinternacdes relacionadas
Nascidos <5 milhas: taxas mais
baixas de cateterismos cardiacos e
ventilacdo mecanica pré-operatorios e
atrasos na cirurgia.
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Prodhan etal.  Sindrome da hipoplasia  Estagio 1 de Presenca/auséncia de tubo de ~ Gastrostomia gerou internagdo mais
(2018) do coragdo esquerdo em  paliacdo gastrostomia longa mas mortalidade hospitalar bem
criangas menor; Util na dificuldade persistente
na alimentacéo oral
Prodhan etal.  Sindrome da hipoplasia  Estagio 1 de Fatores de risco para A traqueostomia ndo se associou ao
(2017) do coragdo esquerdo em  paliacdo colocacéo de traqueostomia suporte de oxigenagdo por membrana
criangas em pacientes com cirurgia de  extracorporea, cateterismo cardiaco
Norwood, hibrida ou ou gastrostomia, mas a taxa de
transplante de coragdo mortalidade também nédo melhorou
Ramachandra  Sindrome da hipoplasia  Estagio 1 a2 de Prética antitrombotica, Aspirina é o antitrombdtico mais

netal. (2017) comumente usado, com rara
incidéncia de trombose de shunt

interestagio e eventos adversos

incidéncia de trombose de
shunt interestagio e outros
eventos adversos

do coragdo esquerdo em
criangas

paliacéo

Tadphale et Sindrome da hipoplasia  Estagio 1 a 2 de Influéncia da permanéncia Apesar de ndo haver diferenca na
al. (2017) do coragdo esquerdo em  paliacéo hospitalar e da anastomose mortalidade, grupo ACPS teve mais
criangas cavopulmonar superior intervencdes e piores resultados
(ACPS)
Yimgang et Sindrome da hipoplasia  Estagio 1 a 2 de Uso de inibidores da enzima IECA ndo demonstraram efeito
al. (2018) do coracdo esquerdo em  paliacdo de conversdo da angiotensina  benéfico para evitar falha interestagio

criangas (IECA) (morte, transplante ou candidatura a

segunda cirurgia)
Fonte: Elaborada pelos autores (2023).

As evidéncias consultadas indicam o forte interesse nas discussdes sobre sindrome da hipoplasia do coracéo esquerdo,
com paliacdo do estégio 1 a 2 e énfase em criancas, persistindo a caréncia em neonatos da descricdo de experiéncias em
condicBes mais criticas (estagio 3 da paliacdo). A prdpria falta de classificacdo da paliacdo em cerca de metade dos trabalhos
mostra o olhar mais focado nos procedimentos cirdrgicos do que no proprio contexto de qualidade de vida (ou morte) do
neonato ou da crianga hospitalizada.

Segundo Moritz et al. (2011), existem trés fases de assisténcia intensiva: primeira fase, com morte pouco provavel,
focada na sustentacdo dos sistemas vitais e na recuperacdo plena do paciente; segunda fase, com morte prevista para dias,
semanas ou meses, e terceira fase, com morte prevista para horas ou o dia, onde nas duas Gltimas o foco maior é pautado no
conforto fisico de paciente e psico-emocional da familia. Em todas as fases se privilegia a promoc¢do do bem estar do
paciente, pelo controle dos sintomas (dor, desconforto, dispnéia, boca seca, respiracdo ruidosa, etc.), com priorizacdo na
segunda fase do melhor local para oferta dos cuidados paliativos, incluindo a possibilidade de alta da UTI, e adequacdo de
estratégias de sedoanalgesia, suporte ventilatorio, nutricdo e monitoragdes, enquanto na terceira fase ainda soma-se a remogéo
de terapia fatil (nutricdo, drogas vasoativas, métodos dialiticos, etc.) (Moritz et al., 2011).

Apenas uma das publicacdes elencadas contou ativamente com a participacdo de pais na construcdo de uma rede de
aprendizagem junto a centros de cardiologia pediatrica, o que contraditoriamente refuta o protagonismo desejavel da familia
durante a paliacdo. Piva et al. (2011) e Moritz et al. (2011) afirmam que as acles paliativas devem ser estabelecidas
gradualmente, para que pediatria e familia definiam a melhor estratégia que atenda as necessidades da crianca em fase final de
vida, considerando progndstico, opcdes terapéuticas e valores do bindmio familia/crianca para definir as necessidades
individualizadas e, mesmo ap6s a morte, sdo empreendidas no sentido de dar suporte aquela familia. Com relagdo ao apoio a
familia, preconiza-se uma informacdo completa e honesta, com acesso regular e facil ao(s) médico(s), coordenacdo na
comunicacdo, envolvimento emocional e sinais de solidariedade por parte da equipe, preservacdo da integridade da relacéo
pais e filhos e suporte espiritual (Piva et al., 2011).

A pactuacdo e o registro de tomada de decisdo também foram pouco explorados nas publicagdes. Em outros trabalhos,
pacientes pediatricos com limitacdo do suporte de vida no Brasil, a decisdo foi claramente registrada em prontuarios médicos
de 46,3% (Lourencdo & Troster, 2020) a 52,5% da casuistica (Lago et al., 2008). Ja Linhares et al. (2013) sugerem que as
condutas adotadas pelos médicos refletem majoritariamente a preocupacdo de se protegerem contra eventuais processos

judiciais decorrentes da acusacdo de omissdo de socorro, ndo sendo oferecido aos familiares dos pacientes a real possibilidade
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de participarem dos processos de decisdes médicas. Moritz et al. (2011) recomendam promover a documentacdo de Diretivas
Antecipadas, verificar o desejo dos envolvidos quanto a participagdo nas decisdes, desenvolver protocolos para a abordagem
de conflitos e de controle de qualidade e de adesao as a¢Oes paliativas.

Cabe salientar que cuidados paliativos sdo dependentes de unidades de salde com maior complexidade tecnoldgica,
de acordo com a densidade populacional. Pefia-Juarez et al. (2020) apontam que a infraestrutura assistencial ¢ fundamental,
exemplificando com o caso de hospital de nivel secundario em Jalisco, México, com recursos humanos mas sem material para
atender pacientes cardiopatas criticos, cuja mortalidade se aproximou de 80% e que ndo receberam nenhum tipo de tratamento
paliativo.

Por fim, a maior contribuicdo deste estudo reside na identificagdo da grande heterogeneidade de intervengdes e
resultados clinicos em paliagdo aplicada a cardiologia pediatrica, corroborando a literatura nacional. Sob o ponto de vista
técnico, Piva et al. (2011) elencaram os cuidados paliativos em diferentes categorias: a antecipacdo de eventos (intervengdes
flteis, exames ou monitoragdo em excesso), prioridades terapéuticas (e.g., analgesia e sedacao) e decisdes de final de vida e
conduta nas possiveis complicagdes (e.g., convulsdes, apneia, sangramento). Marcola et al. (2017) demonstraram em recém-
nascidos no dia do ébito em UTIN o alto investimento terapéutico, incluindo ventilagdo mecanica (90%), drogas vasoativas
(75%), nutrigdo parenteral (53%) e diélise peritoneal (12%), com uso de dispositivos invasivos (e.g., sonda vesical, sonda oro
Ou nasogastrica, cateter venoso central, cateteres para dialise peritoneal, acesso venoso periférico, canula oro/nasotraqueal,
traqueostomia, gastrostomia, ileostomia ou colostomia) geradores de mais dor, mensurada pela escala Neonatal Infant Pain
Scale (NIPS >3). J& Lourencdo & Troster (2020) observaram que cerca da metade das criancas internadas em UTIP nas Ultimas
48h de vida receberam procedimentos invasivos (e.g., cateter venoso central, pressdo arterial invasiva, intubacdo orotraqueal,
endoscopia, mielograma ou diélise), ventilacdo mecénica e drogas vasoativas, havendo leve aumento da analgesia e diminuicéo
da sedacdo, panorama mais desejavel segundo as diretrizes de cuidados paliativos j4 comentadas.

As limitacOes deste estudo residem na impossibilidade metodolégica de estratificar via DATASUS os resultados em
neonatos (até 28 dias), mas apenas em criangas até 1 ano, bem como na auséncia do comparativo entre os subtipos de mas
formagdes congénitas do aparelho circulatério quanto ao potencial de letalidade no Brasil. Mais estudos sdo necessarios, para
analisar pormenorizadamente os cuidados paliativos associados a cardiologia pediatrica sob a Gtica da gestdo em salde e a rede
de atencdo centrada na familia.

5. Concluséao

Apesar da queda decenal das taxas de letalidade hospitalar por mas formacdes congénitas do aparelho circulatério, a
faixa de 1 ano persiste como mais critica de atengdo do que entre 1 a 4 anos, revelando assimetrias regionais no contexto
nacional. Estudos multicéntricos randomizados sobre sindrome da hipoplasia do coracdo esquerdo em criangas com paliacao
do estagio 1 a 2 foram mais frequentes, com grande heterogeneidade de intervencdes e resultados clinicos aplicados a
cardiopediatria. A caréncia de experiéncias em neonatos criticos e cuidados paliativos centrados na familia representa ainda
uma lacuna de conhecimento.

Sugere-se a continuidade da pesquisa, com futuros estudos ecoldgicos de mdltiplos grupos, séries temporais ou
mistos, para avaliar a eficicia de intervengdo dos protocolos terapéuticos empregados em UTI cardiopedidtrica. 1sso podera
contribuir para a geracdo de evidéncias e tomada de decisdo em cuidados paliativos priorizando a qualidade de vida para o

paciente terminal e sua familia.
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