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RESUMO

Objetivo: Realizar uma revisado sistematica da literatura, discutindo e conceituando
0s aspectos clinicos da Tetralogia de Fallot, entendendo seu diagnéstico e formas
de tratamento atuais. Métodos: Trata-se de um estudo qualitativo, realizado através
de revis@es sistematicas, com busca nas bases de dados eletrénicos da SCIELO,
Bireme, Google académico, LILACS, e também em livros, utilizando-se como
descritores: Tetralogia de Fallot, Cardiopatias Congénitas e Defeito do septo
ventricular. Foram selecionados 9 artigos sobre o assunto, utilizando os descritores
mencionados, sendo selecionados as referéncias publicadas de 2010 a 2017, com
apenas um artigo publicado em 2003, cujas informagbes eram relevantes para a
elaboracdo do trabalho, além de 9 livros sobre o assunto. Foi realizada uma
pesquisa quanto a fisiopatologia, sintomatologia, diagndstico, tipos de tratamento e
acompanhamento da crianca em relacéo aos riscos da TF. Resultados: A Tetralogia
de Fallot € uma cardiopatia congénita cianética, composta por quatro defeitos, sendo
eles: a CIV, a dextroposicdo da aorta, hipertrofia do ventriculo direito e a estenose
pulmonar. A gravidade da Tetralogia vai depender do grau de obstrucdo da saida do
ventriculo direito. Os sintomas incluem cianose, dispneia, dificuldade de ganho de
peso, crises de hipdxia e baqueteamento digital. O exame diagnostico mais eficaz
a ecocardiografia, evidenciando com éxito os defeitos da cardiopatia. A principal
terapéutica recomendada é a cirurgia reparatoria definitiva, que apresenta poucas

complicacfes e proporciona aos pacientes uma melhor qualidade de vida.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot. Cardiopatia congénita. Defeito do septo

ventricular.



ABSTRACT

Objective: To carry out a systematic review of the literature, discussing and
conceptualizing the clinical aspects of Tetralogy of Fallot, understanding its diagnosis
and current forms of treatment. Methods: This is a qualitative study, carried out
through systematic reviews, with search in the electronic databases of SCIELO,
Bireme, Google academic, LILACS, and also in books, using as descriptors:
Tetralogy of Fallot, Congenital Heart Diseases and Ventricular septal defect. We
selected 9 articles on the subject, using the mentioned descriptors, and the
references published from 2010 to 2017 were selected, with only one article
published in 2003, whose information was relevant for the elaboration of the work,
besides 9 books on the subject. A study was carried out regarding pathophysiology,
symptomology, diagnosis, types of treatment and follow-up of the child in relation to
the risks of TF. Results: Tetralogy of Fallot is a cyanotic congenital heart disease,
composed of four defects: VSD, aortic dextroposition, right ventricular hypertrophy
and pulmonary stenosis. The severity of Tetralogy will depend on the degree of
obstruction of the right ventricular outflow. Symptoms include cyanosis, dyspnea,
difficulty gaining weight, hypoxia crises, and digital clubbing. The most effective
diagnostic test is echocardiography, evidencing the defects of heart disease. The
main recommended therapy is definitive repair surgery, which presents few

complications and provides patients with a better quality of life.

Keywords: Tetralogy of Fallot. Congenic cardiopatics. Ventricular septal defect.
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1 INTRODUCAO

O mundo, nos dias atuais, evoluiu significativamente na area da saude.
Apesar de haver a necessidade de progressos diarios em estudos para anomalias e
enfermidades que ainda ndo se tem cura, podemos nos orgulhar pela erradicacéo de
doengas infecciosas como a variola e a poliomielite, por exemplo.

Devido aos grandes avancos tecnoldgicos, obtivemos melhorias nas
condicbes do nascimento e na assessoria a saude infantil, notando-se que a
sobrevida dos nascidos com anomalias congénitas teve consideravel aumento?.

As malformacdes congénitas (MFC) sdo distarbios que ocorrem no
desenvolvimento do feto no periodo embrionario, e se manifestam ao nascimento.
Tais malformacfes podem ser estruturais, metabdlicas ou funcionais, ocasionando
deformidades fisicas ou mentais a crianca?.

Tem-se uma extensa lista de MFC, entretanto, destacam-se entre essas
deformidades de natureza grave as anomalias do sistema cardiocirculatorio,
apresentando alta taxa de mortalidade durante o primeiro ano de vida3.

As cardiopatias congénitas foram descobertas ha muito tempo, tais defeitos
cardiacos foram identificados pela primeira vez no século XVII, a partir de breve
descricdo que buscavam relacionar os sintomas clinicos com os achados durante a
autopsia dos corpos?.

Os fatores que podem influenciar na ocorréncia de tais imperfeicdes no
coracao podem ser cromossémicos, genéticos ou ainda desenvolvidos durante a
gestacdo por fatores influenciantes, ou maternos®.

Infeccbes como rubéola, citomegalovirose e toxoplasmose @ sao
reconhecidamente fatores causais para a ocorréncia destes. A trissomia 21
(sindrome de Down) também se associa a defeitos, como malformacfes do septo
interventricular®.

Essas deformidades que ocorrem no coragcdo sao classificadas como
cianoticas e acianoéticas, sendo a Tetralogia de Fallot (TF) um dos modos mais
frequentes de cardiopatia congénita ciandtica. E imprescindivel que seja tratada logo

no primeiro ano de vida do paciente, para garantir uma qualidade de vida (QV)



adequada, onde a crianca podera realizar exercicios fisicos sem atingir a exaustao
aos minimos esforcos.

Quando a TF ndo é tratada acaba resultando na morte da maioria dos
pacientes ainda durante a infancia, sendo assim indicada a cirurgia para correcao
tdo logo seja possivel®.

E preferivel realizar o procedimento entre os 18 e 24 meses de idade. E um
tratamento vantajoso devido a melhora consideravel na perfusdo pulmonar, na
minimizacdo do quadro cianético e no aumento da saturacdo de oxigénio (Sp0O2),
estabilizando o paciente e proporcionando uma QV mais adequada.

1.1 Tema

Tetralogia de Fallot.

1.2 Delimitac&o do tema

Tetralogia de Fallot: Aspectos clinicos e tratamento.
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1.3 Objetivos

1.3.1 Objetivo geral

Realizar uma revisdo sistematica da literatura sobre os principais conceitos e

aspectos clinicos relacionados a Tetralogia de Fallot.

1.3.2 Objetivos especificos

a) Discutir e conceituar a tetralogia de Fallot e suas caracteristicas clinicas;
b) Entender o diagndstico, o tratamento, e a etiologia da tetralogia de Fallot;

c) Discutir as formas de tratamentos atuais.

1.4 Justificativa

Em geral, as cardiopatias congénitas graves apresentam-se no periodo
neonatal imediato sob varias formas. E necessario discutir tais aspectos, a
sintomatologia, os testes diagndsticos necessarios para distingui-los, a terapia
subsequente e o diagndstico diferencial com a doenca nao-cardiaca. E de extrema
importancia que esses lactentes sejam examinados durante varias semanas, uma
vez que a adaptacdo a vida extrauterina se torna completa, e os sinais fisicos sédo
mais especificos. Desta forma, muitos neonatos com sopros inocentes ou com
pequenas lesdes ndo sao submetidos a processos diagnosticos exaustivos e

dispendiosos.
11



Justifica-se a realizacdo desta pesquisa pela importancia de se entender a
tetralogia de Fallot, de forma que os profissionais de saude envolvidos com o recém-
nascido tenham capacidade de diagnosticar corretamente a patologia e,
consequentemente, disponibilizar o tratamento o mais rapido possivel.

E bastante relevante e vantajoso que a correcdo da doenca seja breve,
preferencialmente no primeiro ano de vida do individuo, o que resultard em uma
pressdo e fluxo normais nas camaras cardiacas, interrompe o progresso da
hipertrofia que ocorre no ventriculo direito decorrente da estenose pulmonar, reduz a
incidéncia de arritmias, estabiliza o SpO2, as complicacbes nos procedimentos de

“shunt” diminuem, tal como outras vantagens econdmicas e psicossociais’.
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2 FUNDAMENTAGCAO TEORICA

Observando-se a necessidade de diagnéstico precoce de doencas cardiacas
congénitas em neonatos para a realizacdo breve de correcdo, vé-se a importancia
do seu estudo aprofundado sobre o assunto. Podemos definir uma MFC como uma
deformidade funcional ou uma problematica estrutural no desenvolvimento do feto?.
Tal situacdo decorre de fator originado ainda no utero materno, até mesmo quando a
anomalia ndo for aparente no neonato, e manifestar-se apenas futuramente.

Dentro do grupo das anomalias congénitas, encontramos o0s defeitos
cardiacos, onde a Tetralogia de Fallot se destaca por ser uma das formas mais
comuns de cardiopatia congénita (CC) cianética, e corresponde a uma média de
10% de todas as CC8. O nome de Tetralogia se justifica devido a presenca de quatro
defeitos no coracdo, que impedem o funcionamento adequado do oOrgao, a
impossibilidade de realizacdo das trocas gasosas, e consequentemente surge a

visivel cianose, principalmente em extremidades e perioral’.

2.1 Fisiopatologia

O tipo mais tradicional da TF é composto por quatro falhas, sendo elas: o
defeito no septo ventricular, onde ha uma abertura entre as duas camaras do
coracao (os ventriculos direito e esquerdo), dando origem a uma comunicacao entre
eles; a hipertrofia ventricular & direita (Figura 1), decorrente da atividade excessiva
do ventriculo, sobrecarregando o0 mesmo e tornando sua massa mais espessa; a
estenose pulmonar, onde encontra-se uma obstrucdo do fluxo de sangue do
ventriculo para os pulmdes, tendo como resultado uma incompleta e ineficiente troca

gasosa; e por ultimo o desvio da aorta para a direita na saida do coracéo®®.
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Figura 1. Tomografia computadorizada, mostrando o coragcdo em formato de “bota”,

representando o ventriculo direito aumentado, caracteristica tipica da tetralogia de Fallot

Fonte: °.

Podemos aprofundar mais a fisiopatologia com a descricdo!® que explica
detalhadamente quais as mudancas que ocorrem na morfologia do sistema
cardiocirculatério na TF. Quando falamos sobre a via de saida do ventriculo direito, o
tipo mais comum é a conjuncdo da estenose do infundibulo, além da estenose
valvar, que em alguns casos pode se combinar também com a estenose anular
(Figura 2).

Eventualmente pode ocorrer somente a estenose do infundibulo. Ha
estreitamento da valva pulmonar em 75% dos pacientes em diferentes graus,

podendo apresentar duas valvulas.
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Figura 2. Tomografia, mostrando a rotagdo do coracé@o e anastomose da artéria subclavia

Fonte: °.

Encontra-se uma comunicacéao interventricular (CIV) subadrtica, de tamanho
consideravel e perimembranosa. Ainda sobre a CIV:

Em 80% dos pacientes, a margem posteroinferior do defeito, vista do
ventriculo direito, € formada pela continuidade fibrosa entre os folhetos das valvas
adrtica, mitral e tricuspide™®.

Referente a aorta, ela encontra-se em posicdo mais anterior, onde observa-se
gue os seus folhetos estdo em comunicacdo com os dois ventriculos; o que

denominamos cavalgamento aortico'®.

2.2 Apresentacéo clinica

Os sintomas podem variar conforme o grau de obstrucdo que existe no
coracdo. Mas é importante destacar que 0s principais sinais de TF séo a dispnéia e

cianose criticas (Quadro 1), especialmente durante a amamentacdo, ocasionando
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dificuldade em ganho de peso, policitemia (excesso de eritrdcitos), baqueteamento

digital, hipdxia, sopro e intolerancia aos esforgcos®>11,

Quadro 1. Quadro clinico da tetralogia de Fallot

Grau de estenose Idade do
aparecimento da Shunt
cianose
Paciente Discreta 1-2 anos Esquerda-direita
acianético
(Pink Fallot)
Paciente cianético Moderada Primeiras horas de Direita-esquerda
(Fallot classico) vida
Paciente cianético Extrema + atresia Primeiras horas de Direita-esquerda pela
(Fallot extremo) pulmonar vida CIv

Fonte:

Os sintomas clinicos da Tetralogia de Fallot estdo relacionados ao grau de
saturacao de oxigénio, devido a obstru¢do do pulméo e shunt direita-esquerda, o
gue causa a cianose, deixando as criangas com uma aparéncia azulada ao se

alimentarem (Figura 3).

Figura 3. Bebé apresentando a coloracdo da pele azulada da Tetralogia de Fallot

Fonte: 12,
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A sintomatologia da doenca esta diretamente relacionada com a gravidade da
estenose pulmonar!®. E comum observar a crianca em posicdo de cocoras ao
praticar exercicios ou atividades fisicas, pois obtém-se nessa posicao uma melhoria
no quadro de hipodxia, tal como é possivel observar também baqueteamento digital
nesses pacientes.

O baqueteamento digital se caracteriza pela base da unha céncava, formando
um espaco com formato de um losango na regido onde as falanges se encontram. A
técnica de visualizacao e identificacdo do baqueteamento digital, nas criancas, serve
para avaliar CC ciandticas e fibrose cistica. Apds realizada a cirurgia de correcéo do
problema cardiaco, os dedos voltam ao normal®4.

A crise de hipoxia € um sintoma que deve ser bem observado, pois pode
ocasionar problemas neurolégicos intensos. A crise € composta por taquipneia,
cianose evidenciada e podem também ocorrer alterac6es no nivel de consciéncia,
sendo mais aparente em bebés de 2 até 6 meses, e preferencialmente ocorre
guando o mesmo esta chorando ou evacuando, devido a forca exercida. Também é
enfatizada bastante a crise de hipoxia, descrevendo-a como de inicio repentino,
podendo haver alteracbes de consciéncia que podem ser desde irritabilidade até
sincope, 0 sopro que antes estava presente, durante a crise desaparece, pois, 0
ventriculo direito tem sua saida totalmente fechada'?. Os casos de crises de hipdxia
podem durar de 15 a 60 minutos, e ocorrem comumente quando o RN acorda pela
manh&'®. Reforca a gravidade das crises, que pode causar danos cerebrais e até
mesmo o o6bito.

Podemos complementar a descricdo da sintomatologia com os estudos'® que
explanam de maneira mais esclarecida sobre as manifestacdes clinicas. Enfatiza
gue os sintomas podem variar de acordo com a dimenséo da diminuicdo da luz na
passagem do ventriculo direito (VD) para as artérias. A cianose pode ser branda,
guando a obstrucdo do VD é leve e possibilita que o0 sangue chegue até as artérias
pulmonares. A cianose é grave quando nao ha possibilidade do sangue passar para
as artérias pulmonares, retornando através da comunicagcao interventricular e
levando o sangue rico em dioxido de carbono para a circulacdo sistémica. Na
ausculta cardiaca, observa-se nos casos de obstrucéo total do VD que a 2° bulha
cardiaca tem som unico, e o sopro é bem nitido. Outro relevante sinal que deve ser

avaliado é a taquipneia. Algumas criancas que apresentam pouca obstrucdo
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pulmonar podem ser assintomaticas e aciandticas por um longo tempo, sendo

caracterizadas como Pink Fallot ou Fallot Rosado!?!.

2.3 Abordagem diagndstica

Tendo em vista que a TF é uma cardiopatia cianogénica, apés evidenciado
gue o Recém-nascido (RN) apresenta os sintomas descritos anteriormente, deve-se
solicitar exames complementares para confirmar diagndstico, avaliar a dimensao do
comprometimento e proporcionar o tratamento correto o mais rapido possivel, além
de se excluir outras cardiopatias.

Sao importantes exames laboratoriais, destacando o aumento do hematdcrito,
hemoglobina e na contagem de hemacias no RN, porém havera maior alteracédo
neste tipo de exame se o bebé ja for um pouco mais velho?.

O exame de radiografia pode mostrar todo o territorio cardiaco, assim como a
area pulmonar. Na TF, este exame demonstra um coracdo de tamanho normal,
porém pode se apresentar com uma imagem semelhante a de uma bota devido a
hipertrofia do ventriculo direito!®. Pode-se achar também arco aértico e diminuicéo
do fluxo pulmonart’15, Apesar de incomum, pode-se achar no raio x dextrocardia e
situs inversus, que significa a posicdo contraria do coracdo no corpo, e anatomia
contraria de outros 6rgdos também?°. As artérias pulmonares podem apresentar-se
distendidas aneurismaticamente naquelas criangas que apresentam os folhetos
rudimentares da valva pulmonar.

O exame de eletrocardiograma (ECG) tem a possibilidade de avaliar arritmias,
e detectar sobrecarga nas camaras do coracdo. No ECG da TF é evidenciado um
desvio direcionado para a direita no eixo QRS (+ 90 e + 150°), tendo um intervalo de
tempo QRS dentro da normalidade. Demonstra-se no ECG uma onda P normal na
maioria das vezes. O VD mostra-se hipertrofiado, com as ondas R revelando
predominancia em V4R e V1, e apds, a onda S torna-se predominante em V61310,

O ecocardiograma é 0 exame que demonstrara com maior precisao as

caracteristicas morfolégicas da TF*3, mostrando a localizacédo exata da comunicacéo
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interventricular, tal como seu tamanho, se existem outras cardiopatias associadas, o
tamanho do espessamento da artéria pulmonar, a lateralidade da aorta, e a
localizacdo das artérias coronarias. Reflete-se sobre a importancia da visualizagcéo
das artérias coronarias, para evitar a transec¢cdo das mesmas durante o
procedimento cirdrgico®.

A partir do corte subcostal paracoronal, demonstra-se a via de saida do
ventriculo direito estreita e o desvio anterior do septo infundibular. O corte
paraesternal de eixo longo permite demonstrar o grau de cavalgamento da aorta e a
continuidade fibrosa mitroadrtica que é mantida'®.

E possivel visualizar a VSVD e a CIV através do corte paraesternal do eixo
curto. Geralmente a CIV tem um tamanho consideravel, e se mostra
perimembranosa. Porém, sabe-se que existem outros tipos de CIV na Tetralogia de
Fallot, ndo tdo comuns. Um exemplo é a comunicacgdo interventricular subadrtica
com borda posteroinferior muscular e perimembranosa®®.

O cateterismo cardiaco € um exame que tem opinides divididas, pois apesar
de sua eficacia, € um procedimento bastante invasivo para um RN, sendo escolhido
apenas quando a ecocardiografia ndo for tdo efetiva quanto o desejado. Para
pacientes que passaram anteriormente pelo desvio sistémico-pulmonar ou recém-
nascidos que necessitem realizar o procedimento cirdrgico € indicado que seja
realizado estudo angiografico para avaliar estenoses pulmonares, ou para melhor
visualizar as artérias coronarias'®. O cateterismo mostra no ventriculo um “shunt”
direita-esquerda em grande parte dos casos®. E observado inclusive que a pressio
do ventriculo direito € idéntica a pressdo no ventriculo esquerdo, devido a
comunicacdo existente entre eles. A pressdo nos atrios permanece normal. O
mesmo autor ressalta que esse exame € indicado para melhor visualizacdo das
artérias coronarias e da pulmonar distal. Quando h& obstrugdo subpulmonar
consideravel, a aorta apresenta-se com desvio da direita para esquerda, e
eventualmente o atrio também pode apresentar desviol®. Se a obstrucéo for branda,
0 desvio pode se apresentar da esquerda para a direita. Todavia, o cateterismo &
muito invasivo'?, sendo indicado apenas nos casos onde o ecocardiograma nao
esclareceu totalmente as caracteristicas da TF.

A ressonancia magnética € Util no pré-operatorio, quando ha necessidade de
se visualizar as artérias pulmonares centrais e colaterais sistémico pulmonares,

através da técnica spin-eco. Porém, a partir dos ultimos estudos, foi comprovado a
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eficiéncia da ressonancia tridimensional com gadolineo. Além de ser eficiente no
pré-operatorio, também é importante no pds-operatério de cirurgia de correcdo da
tetralogia de Fallot, pois pode detectar problemas regurgitantes, tal como a
insuficiéncia pulmonar, que € uma possivel complicacdo poés cirargica no reparo de
TF10’8.

2.3.1 Diagnéstico diferencial

O diagnéstico diferencial baseia - se na anamnese e exames
complementares, para avaliar se existem outras anomalias em conjunto com a TF,
tal como outras cardiopatias congénitas ou deficiéncias cromossémicas. E
demonstrada a relacdo das cardiopatias congénitas com a Sindrome de Down, onde
existe uma prevaléncia de 40 a 60% de anomalias cardiacas em criangas com
trissomia 214 No mesmo estudo foi comprovado que 75,40% das criancas que
participaram da pesquisa apresentavam entre uma e quatro malformacbes
cardiacas. Descrita como uma das MFC que pode estar relacionadas com a TF é a
auséncia de uma das artérias pulmonares, que pode ser a direita ou a esquerdal’.
Essa anomalia pode ocorrer isolada, ou em conjunto com outras anomalias.

Algumas malformacdes, se relacionada com a TF, podem vir a modificar a
fisiologia e evolugdo clinica da doenca. As MFC encontradas mais frequentemente
em conjunto com a TF sao defeito do septo atrioventricular (DSAV), agenesia da
valva pulmonar e auséncia de conexdo ou estenose de uma das artérias
pulmonares®®.

A gravidade da cianose esta diretamente relacionada com o grau de
desalinho do septo infundibular'®, tal como a magnitude da obstrucdo do VD.
Apresentando crise de hipéxia do periodo neonatal até os 6 meses, € indicada que

seja realizada a cirurgia em dois tempos, que iremos analisar posteriormente.
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2.4 Abordagem terapéutica

O tratamento da TF basicamente € cirurgico, pois 90% dos pacientes que nao
passaram pelo procedimento cirdrgico tem uma estimativa de vida menor que 25
anos'C. Apenas 23% dos pacientes que ndo foram operados vivem até os 10 anos
de idade, e 30% morrem no primeiro ano de vida®.

Todavia, ndo descarta - se a opg¢do de tratamento paliativo no periodo
neonatal, poupando a crianca de passar por exaustivos procedimentos no inicio da
vida. O tratamento paliativo pode ser com controle da hemoglobina, evitando
anemias e policitemia. Também € indicado a administracdo de propranolol com o
objetivo de relaxamento da musculatura do RN, e consequente relaxamento do
infundibulo, diminuindo as crises de hipOxia, pois essa medicacdo tem acdo beta
bloqueadora, atuando na reducdo da obstrucdo do VD através de sua acédo
inotropica negativa. Pode ser utilizada essa medicacdo para adiar o procedimento
cirdrgico, pois ela controla as crises ciandticas, porém é extremamente importante
gue seja realizado o reparo cirargico logo que se iniciem os episodios de
cianoset®l’,

A morfina, um analgésico narcatico, tem agdo no sistema nervoso central e é
eficaz no relaxamento do infundibulo pulmonar, auxiliando criancas com TF, tal
como o propanolol®.

Pode-se optar por procedimento paliativo antes do procedimento definitivo,
colocando um stent ou baldo na VSVD para dilata-la. Aqueles pacientes que
apresentam baixo fluxo sanguineo pulmonar podem ser canal-dependentes,
necessitante da insercdo de um shunt de GoreTex através da artéria subclavia,
chegando até a artéria pulmonar ipsilateral. Essa € uma técnica modificada de shunt
Blalock-Taussig, que permite 0 crescimento das artérias pulmonares, que
geralmente tem crescimento deficiente e uma melhora no fluxo sanguineo pulmonar,
apesar da obstrucao, tornando possivel uma melhora da QV até que seja realizada a
cirurgia definitiva®.

E indicada a cirurgia de forma mais breve quando a estenose
infundibulovalvar e a dependéncia do canal arterial estiver presente no primeiro ano

de vida®. Nesses casos, ha, portanto, duas alternativas cirtrgicas. S&o elas a cirurgia
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em um tempo, e a cirurgia em dois tempos, tendo a necessidade de correcéo
paliativa no segundo caso. Pode ser mais vantajoso realizar a cirurgia em um tempo,
devido a menor incidéncia de desenvolver posteriormente lesdes cerebrais,
cardiacas e pulmonares, tal como impedir que hajam complicacbes relacionadas
com o crescimento irregular das artérias pulmonares, da obstrucdo do tronco
pulmonar que comporta o desvio. Porém, se a estenose do infundibulo estiver sob
controle, pode-se esperar dos 6 meses até 1 ano de idade para realizar o
procedimento cirurgico.

A correcdo cirdrgica permanente € indicada desde o nascimento até os dois
anos de idade em criancas sintomaticas. O procedimento baseia-se em fechar a
comunicacao interventricular e ampliar a via de saida do VD. Se houver a hipoplasia
do tronco pulmonar e da valva pulmonar, had necessidade de implantar um
homoenxerto com a finalidade de proporcionar um fluxo pulmonar apropriado®8. O
procedimento cirdrgico no primeiro ano de vida mostra-se relevante, normalizando o
fluxo e a pressdo na camara cardiaca, interrompendo a progressao da hipertofia do
VD decorrente da obstrugdo pulmonar, diminuindo a incidéncia de arritmias e
estabilizando precocemente a SpO2’. Apesar de ser preferido que se poupe a valva,
em alguns casos € implantado um retalho transanular no VSVD, pois a valva
pulmonar também contribui para a obstrucdo. E esperado que o paciente que tem
implante de retalho transanular apresente insuficiéncia pulmonar. Tal sintoma é bem
aceito pelos pacientes ao longo dos anos, ndo descartando a necessidade de troca
de valva pulmonar, caso seja observado dilatacdo do ventriculo direito e intolerancia

aos esforcos®.

2.5 Acompanhamento

Ap6s realizado o procedimento cirdrgico, h& necessidade de
acompanhamento por toda a vida. Grande parte das criangas que passam pelo
procedimento cirdrgico corretivo apresentam um prognostico muito bom, mas nao

podemos descartar o aparecimento de complicagées. Essas complicacdes podem
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variar de acordo com a complexidade do defeito (se é uma TF classica ou associado
com outras anomalias)’, qual o tipo de corre¢éo escolhida e o tempo de exposicdo a
circulacao extracorpérea.

Como ja explanado anteriormente, a insuficiéncia pulmonar é bem tolerada
pelos pacientes com TF pds-cirurgia de reparo com troca da valva pulmonar. Os
sintomas surgem quando ha disfuncdo sistélica, o que indica disfungéo
hemodinamica e sintomas de insuficiéncia cardiaca, que pode ser irreversivel. As
principais manifestagfes clinicas sdo: intolerancia durante exercicios, arritmias e
insuficiéncia cardiaca congestiva, podendo evoluir para o 6bito. Aqueles pacientes
com insuficiéncia pulmonar sem presenca de outros sintomas devem fazer
acompanhamento com frequentes testes de esfor¢o seriados, e exames para avaliar
a dimenséo do ventriculo direito©.

Alguns pacientes precisam realizar cirurgia adicional depois de 10 ou 15 anos
da primeira cirurgia de substituicdo da valva pulmonar®. Criangas com Tetralogia de
Fallot correm o risco de morte subita por arritmias do ventriculo.

Algumas das possiveis complicacbes pds-operatérias a que foi mais incidente
entre os pacientes foi o derrame pleural, apresentando-se em 20% das criancas
estudadas’. O derrame pleural é caracterizado pelo acimulo de liquido no espaco
pleural, e acomete pacientes de TF onde tem-se predominio da disfuncéo diastélica
do VD, onde associado com a ventilagdo mecanica dificulta ainda mais o retorno
venoso sistémico.

A segunda complicacdo mais recorrente é a pneumonia, que se manifestou
em 10% dos pacientes’. Essa doenca esta ligada ao tempo em que o paciente
permaneceu em uso de ventilagdo mecanica, pois a entubacdo é um procedimento
invasivo e que se torna porta de entrada para microrganismos. A circulacao
extracorpdrea estad entre um dos agravantes das complicagbes do procedimento
corretivo, pois com isso os pulmdes nado sdo perfundidos, ocasionando um aumento
do exsudato alveolar, aumenta a permeabilidade e acarreta o edema intersticial’.

Apesar de apresentar algumas complicacbes graves e risco de Obito, a
cirurgia corretiva definitiva ainda é a alternativa mais indicada devido aos
satisfatérios indices de sobrevida de pacientes com TF. Temos como exemplo a
pesquisa que indica que 30 dias ap0s passar pelo procedimento cirargico, 63,33%

das criancas ndo apresentavam mais sintomas e estavam em bom estado geral’.
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3 METODOLOGIA

O presente trabalho trata-se de um estudo qualitativo, realizado através de
revisdes sistematicas, visando um levantamento de conhecimentos produzidos em
estudos realizados anteriormente sobre a TF. Para a elaboragdo do mesmo, foram
utilizados livros e artigos cientificos atualizados.

A pesquisa bibliografica fornece subsidios para a redagéo e revisdo de todo
estudo desenvolvido e leva ao aprendizado e/ou aprofundamento do conhecimento
sobre o0 objeto de estudo. Sempre tendo em mente que, a escolha de uma
metodologia de pesquisa deve levar em conta a importancia do objeto de estudo,
que se encontra fundamentalmente nas possibilidades oferecidas por cada um dos
métodos conhecidos, para extrair-se de cada um deles informacfes necessarias
para a consecucao dos resultados esperados.

A revisao de literatura € caracterizada por ser um método eficaz no processo
de comunicacao dos resultados de pesquisas, fornece uma sintese do conhecimento
ja& produzido, facilitando a incorporacdo de evidéncias, agilizando a transferéncia de
novos conhecimentos para a pratica®.

Para a realizag&o deste trabalho foi feita uma reviséo da literatura nas bases
de dados eletronicos da Scientific Electronic Library Online (SCIELO), Bireme,
Google académico, LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias
da Saude), e também em livros, utilizando-se como descritores: Tetralogia de Fallot,
Cardiopatias Congénitas e Defeito do septo ventricular. A listagem obtida foi lida e
avaliada. Foram selecionados nove artigos sobre o assunto, utilizando os descritores
mencionados, sendo selecionados as referéncias publicadas de 2010 a 2017, com
apenas um artigo publicado em 2003, cujas informacBes eram relevantes para a
elaboracdo do trabalho, além de proporcionar um comparativo com a atualidade.
Para complementar o referencial teérico, foram utilizados nove livros atualizados
sobre a Tetralogia de Fallot, compondo a fundamentacao tedrica.

Os artigos selecionados deveriam seguir 0os seguintes critérios: Terem sido
publicados entre 2010 a 2017, abordar de maneira satisfatéria o assunto escolhido,
conter os descritores selecionados previamente, estarem escritos em portugués na

disponibilizagdo do artigo na integra, e a pesquisa deveria ter sido realizada no
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Brasil. Os critérios de exclusdo foram: Nao estarem escritos em portugués, ter sido
realizada a pesquisa com base em informacdes de outros paises que ndo o Brasil,
estarem em desacordo com o periodo de publicacdo escolhidas, com excecao do
artigo de 2003 selecionado devido a sua relevancia. Foi realizada uma pesquisa
guanto a fisiopatologia, sintomatologia, diagnéstico, tipos de tratamento e
acompanhamento da crianca em relacéo aos riscos da TF.

O método proposto é o dedutivo, porque baseado na consideracdo de que
avaliando racionalmente os subsidios aos quais se tem acesso acerca do tema, é
possivel elaborar explicacbes e, finalmente, concluir com uma formulagcéo

consequente.
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4 ANALISE DOS RESULTADOS

A Tetralogia de Fallot € uma das cardiopatias congénitas cianéticas mais
comuns em criancas, e se apresenta na forma mais branda, onde tem poucos
sintomas, cianose leve (ou até mesmo acianética), e na forma mais grave, onde a
cianose € intensa, ha diminuicdo do peso, taquipneia e até sincope. Todas as
referéncias analisadas concordaram com a definicdo da doenca, onde se descreve
gue € uma cardiopatia congénita cianoética, que se caracteriza por quatro defeitos
cardiocirculatérios, dando origem ao nome “tetralogia’. Os autores consultados
também descreveram que os quatro defeitos sdo, basicamente, a CIV, a
dextroposicdo da aorta, hipertrofia do ventriculo direito e a estenose pulmonar. A
gravidade da TF vai depender do grau de obstrucdo da saida do ventriculo direito,
pois quanto maior a obstrucdo, maior a quantidade de sangue rico em didxido de
carbono ir4 circular pelo corpo, devido a incapacidade do sangue chegar até as
veias pulmonares e realizar a troca gasosa.

Nos artigos e Ilivros consultados encontram-se quase as mesmas
manifestacdes clinicas, sendo elas cianose grave, que geralmente € perioral e de
extremidades, dispneia devido a dificuldade de oxigenacao da circulacéo, dificuldade
de ganho de peso, pois a crianca fica cansada e com falta de ar durante as
mamadas, crises de hipoxia, principalmente durante a evacuacdo e a amamentacao.
Todos os autores enfatizaram bastante sobre a gravidade das crises de hipoxia,
podendo evoluir para o 6bito. Nas criancas que ndo passaram por procedimento
cirirgico logo ao nascer, pode-se apresentar baqueteamento digital, e aderir a
posicdo de coOcoras durante a pratica de exercicios, pois obtém-se nessa posicao
uma melhora no quadro de hip6xia. Houve um Unico autor que escreveu sobre o
pink fallot'!, que é a forma aciandtica da tetralogia de fallot.

Para diagnosticar a doenca podemos utilizar diversos exames; 0s exames
laboratoriais incluem o hematdécrito, hemoglobina e contagem de hemécias. Nos
exames de imagem temos o raio X, onde todas as bibliografias destacam que o
coracdo podera se apresentar com o formato semelhante a de uma bota, assim
como relatam também o desvio do eixo QRS no exame de eletrocardiograma. O

Ecocardiograma é o exame mais completo para determinar a morfologia da TF!3, e
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avaliar sua gravidade, tal como determinar a conduta durante a cirurgia. Outro
exame importante no pré-operatorio € a Ressonancia magnética, pois, € um
importante método para avaliar as artérias pulmonares centrais e colaterais
sistémico-pulmonares!®, com uma técnica diferenciada chamada spin-eco. Referente
a essa técnica, este foi o Unico autor que abordou esse método.

O cateterismo cardiaco teve opinides bem divididas nas referéncias utilizadas,
sendo enfatizado por todos que € um exame eficaz, mostra um “shunt” direita-
esquerda no ventriculo®, e a igualdade de pressdes entre os ventriculos em
consequéncia da comunicacdo que ha entre eles, assim como é importante para
visualizar com mais precisdo as artérias corondrias. Entretanto, alguns autores!®
descrevem esse procedimento como muito invasivo, indicando-o apenas nos casos
onde o ecocardiograma demonstrou totalmente as caracteristicas da TF.

Todos concordam que a cirurgia de correcdo definitiva é muito importante, e
fundamental para os pacientes que sofrem de TF, pois a estimativa de vida € baixa
para aqueles que ndo passaram pela cirurgia corretiva. Entretanto, foi bastante
sugerido que fosse realizado o tratamento paliativo em criancas que nédo tenham a
necessidade de correcao definitiva com urgéncia. As técnicas paliativas comentadas
foram: o controle de hemoglobina; administracdo de medicamentos com acéo
betabloqueadora, objetivando a diminuicdo das crises de hipOxia, pois diminuem a
obstrucdo do ventriculo direito; implante de stent ou baldo na via de saida do
ventriculo direito para dilata-lo; insercdo de um shunt de GoreTex atraves da artéria
subclavia, chegando até a artéria pulmonar ipsilateral, que é a técnica modificada de
shunt Blalock-Taussig, onde permite o crescimento das artérias pulmonares e
melhora no fluxo sanguineo dos pulmades.

A descricdo do procedimento cirdrgico definitivo € semelhante em todas as
referéncias; baseia-se em fechar a comunicagao interventricular e ampliar a via de
saida do VD. Se houver a hipoplasia do tronco pulmonar e da valva pulmonar, ha
necessidade de implantar um homoenxerto com a finalidade de proporcionar um
fluxo pulmonar apropriado.

Apenas um autor falou sobre o uso da valva transanular na via de saida do
ventriculo direito, que tem a func¢do de substituir a valva pulmonar para evitar que a
VSVD obstrua novamente. E esperado que o paciente que tem implante de retalho
transanular apresente insuficiéncia pulmonar, que € um sintoma bem tolerado pelos

pacientes em geral. Porém, pode ser necessaria nova cirurgia posteriormente para a
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troca de valva, se surgirem sintomas graves de insuficiéncia pulmonar ou caso seja
observado dilatacédo do ventriculo direito.

Foi descrito em grande parte dos referenciais consultados que o progndstico
de pacientes com TF que passaram por cirurgia corretiva € muito bom. Com os
avangos nas cirurgias e técnicas nos ultimos 50 anos, a perspectiva de vida para
estes pacientes progrediu muito. As complicacfes referentes a cirurgia foram
descritas sobre derrame pleural no pés-operatériol®’, relacionado com a ventilagéo
mecanica e circulacdo extracorpérea, sobre pneumonia devido ao tempo de uso de
ventilagdo mecéanica que € porta de entrada para microrganismos, e também sobre a
insuficiéncia pulmonar devido ao implante da nova valva na VSVD. Mas ainda assim
é extremamente vantajoso o procedimento, onde se comprova ha pesquisa’ um
namero de 63,33% de criancas assintomaticas e apresentando bom estado geral um

més apos a cirurgia corretiva.
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5 DISCUSSAO

Os resultados da fundamentacdo tedrica e da analise do material obtido
nesse estudo sugerem que existe grande unanimidade em relacdo ao diagnostico e
tratamento entre os especialistas, onde todos compactuam da opinido de que a
ecocardiografia € o melhor e mais completo exame de imagem para a TF, e a
cirurgia corretiva definitiva o método terapéutico mais eficiente que temos nos dias
atuais.

A rapida interpretacdo dos sintomas, aliada ao diagnostico correto e analise
de cada caso individualmente possibilitara a aplicacdo do tratamento mais adequado
para cada paciente, seja ele paliativo ou cirlrgico, aumentando as chances de
sobrevida do paciente, e lembrando sempre de manter um olhar holistico da crianca.

E importante lembrar também, que € uma doenca cianética, onde o recém-
nascido tera crises de hipodxia, dificuldade durante as mamadas, pode ter sincope,
alteracdes de consciéncia, irritabilidade, entre outros sintomas, que devem ser
calmamente explicados para 0S pais ou responsaveis por essa crianga, para que
estejam preparados para agir no momento certo, e saber o que fazer quando os
sintomas aparecerem fora do ambiente hospitalar.

E relevante salientar que apesar de corrigido cirurgicamente essa anomalia, 0
paciente deve seguir fazendo os acompanhamentos, e orientar que em sinais de
insuficiéncia respiratoria, arritmias ou piora do quadro, deve ser levado a emergéncia

imediatamente.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Com base nas pesquisas realizadas sobre Tetralogia de Fallot, podemos
concluir que essa doenca é bastante complexa, demonstrando varios defeitos
cardiacos. Além dos defeitos que caracteriza a TF, ainda pode ser relacionado com
outras cardiopatias congénitas, onde foi comprovado em estudo* de que 75,40% das
criangas apresentavam entre 1 e 4 malformacdes cardiacas. Além de CC, ainda
podemos relacionar a TF com a trissomia 21, onde o mesmo estudo demonstrou que
existe uma prevaléncia de 40 a 60% de anomalias cardiacas nessas criancas.

O estudo da tetralogia de Fallot é relevante, devido a incidéncia de pacientes
com esse defeito (correspondem a uma média de 10% das Cardiopatias
Congénitas), e podemos dizer que é um desgastante processo de diagndstico e
tratamento, tanto para o RN quanto para a familia, que sofre ao ver seu bebé na
UTI, sendo primordial conhecer mais sobre a doenca e nos prepararmos para
atender adequadamente aqueles que chegam até nos.

Podemos concluir que é necesséario o acompanhamento médico constante
desses pacientes, e o diagnoéstico imediato para que as terapéuticas sejam iniciadas
0 guanto antes. Precisamos atentar para os sinais basicos da tetralogia, que € a
cianose, dificuldade de ganhar peso, crises de hipdxia durante as mamadas e
durante as evacuacdes (se for recém-nascido), e insuficiéncia aos esforcos (se a
crianca for mais velha). Ao perceber tais sintomas, deve-se solicitar brevemente os
exames diagnaosticos, para confirmar a TF. Os exames que determinardo com maior
precisdo sao: Radiografia de térax (apresentando imagem do coracdo em bota),
ecocardiografia (exame mais completo, que mostra toda a morfologia do sistema
cardiocirculatério da TF), e exames laboratoriais.

Apoés concluido o diagnostico, é preciso avaliar qual o melhor método
terapéutico para aquele paciente. Caso a obstrucdo do VD seja grave, e as crises de
hipdxia frequentes, é indicada intervencdo cirdrgica imediata. Se a obstrucédo for
leve, e houver pouca ou nenhuma cianose, tem-se as alternativas paliativas, como
stent ou baldo implantados na VSVD, medicamentos beta bloqueadores e a técnica

modificada de shunt Blalock-Taussig. Todas as opc¢des de tratamento paliativo sao
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para evitar a cirurgia em criangas muito pequenas, escolhendo realizar a cirurgia

definitiva posteriormente.
Esperamos que cada vez mais profissionais da area da saude se informem

sobre essa doenga e busquem inovagdes para que nossos pacientes tenham uma
estimativa de vida e uma qualidade de vida muito melhores, com um prognéstico

mais satisfatorio do que temos atualmente.
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