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Resumo

Introducéo: As cardiopatias congénitas podem ser classificadas em cianoéticas e
aciandticas. Entre as cianoéticas, destaca-se a tetralogia de Fallot, caracterizada por
quatro alteragBes cardiacas: comunicacao interventricular, cavalgamento da aorta,
blogueio de saida do ventriculo direito com consequente hipertrofia ventricular direita.
Essa patologia acarreta alteracdes no fluxo sanguineo, sendo manifestado por cianose
de varios graus, dependente da obstrucdo na saida do ventriculo direito. Objetivo:
coletar as informacdes existentes sobre tetralogia de Fallot através de uma reviséo de
literatura nos dltimos cinco anos. Metodologia: foi realizada uma revisédo de literatura
que consistiu na busca relacionada ao tema da pesquisa na base de informacdes
médicas (UpToDate) e na biblioteca eletrénica cientifica online (SciELO). Foram
escolhidos trabalhos publicados nos dltimos cinco anos nas linguas inglesa e
portuguesa. A partir das buscas, foram encontrados quinze artigos que abordavam o
tema proposto. Conclusdo: O manejo da Tetralogia de Fallot depende de uma
intervencao cirurgica, paliativa ou definitiva, antes do primeiro ano de vida para obter
um bom prognastico.

Palavras-Chave: Cardiopatia congénita; Tetralogia de Fallot; Blalock-Taussig shunt

Introducéo

As cardiopatias congénitas (CC) sédo alteracdes no funcionamento ou na
estrutura do aparelho cardiocirculatorio presentes desde o nascimento. O periodo do
surgimento e a evolucao dos sintomas dependem de varios fatores, incluindo a natureza
e a gravidade do defeito anatémico apresentado.

As malformacdes cardiacas congénitas estdo entre as principais causas de
morte nos primeiros anos de vida, destacando-se as malformac¢des mais frequentes e
de maior morbimortalidade. Segundo o Sistema de Informacé&o de Mortalidade (SIM), a
taxa de mortalidade especifica relacionada a cardiopatia congénita no Brasil € 107
mortes para cada 100 mil nascidos vivos, 0 que corresponde a 8,0% da mortalidade
infantil (ROSA et al., 2019).

A etiopatogenia das malformagdes cardiacas pode ser isolada ou multifatorial.
Entre elas estdo o0 uso medicamentos e teratogénicos tais como anticonvulsivantes e
antidepressivos durante a gestacdo. Além disso, consumo de drogas ilicitas ou alcool
durante a gravidez; infeccéo viral materna (um dos principais virus, género Rubivirus,
familia Togaviridae, é causador da Rubéola); e alteracbes genéticas ou cromossémicas,
tais como trissomia do 21 (sindrome de Down), trissomias dos cromossomos 18 e 13 e
monossomia do X (sindrome de Turner) estdo associadas a cardiopatias congénitas.
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Porém, tais anomalias representam sO0 5-6% dos pacientes com cardiopatias
congeénitas.

As anomalias cardiacas congénitas podem ser classificadas em ciandticas e
aciandticas. Entre as cardiopatias cianéticas estdo: tetralogia de Fallot (TOF), atresia
tricispide, transposicao das grandes artérias, defeitos do septo atrioventricular (DSAV)
e anomalia de Ebstein, caracterizadas pela coloracdo azulada na pele e nas mucosas
dos individuos.

Entre as cardiopatias acianéticas estdo comunicacdo interventricular (CIV),
comunicacao interatrial (CIA), persisténcia do canal arterial (PCA) e coartagédo da aorta
(CoAo0), que cursam com fluxo aumentado na circulacdo pulmonar, tendo astenia e
episdédios de pneumonia de repeticdo (WEBB et al ., 2021) como principais sintomas.

E de suma importancia que o diagnostico de tais malformacdes seja realizado
ainda na vida pré-natal, para que seja possivel tracar um planejamento e tomar medidas
terapéuticas eficazes para melhorar o prognéstico dos individuos. O exame clinico é de
suma importancia quando ha suspeita clinica de cardiopatias tais como sopro cardiaco,
cianose, taquipneia e arritmia cardiaca. A oximetria de pulso arterial € um método de
triagem com elevada sensibilidade e especificidade para deteccdo precoce das
cardiopatias (SPENCER. F., 2020).

Outro exame de suma importancia € o ecocardiograma, que permite verificar a
pressao pulmonar e avaliar a fungao ventricular. A Academia Americana de Pediatria
recomenda sua realizacdo em caso de sopro cardiaco auscultado em crian¢ga menor de
dois anos de idade (NEUMAYER et al., 2019).

Entre as cardiopatias congénitas ciandticas, a tetralogia de Fallot € aquela que
apresenta maior prevaléncia, representando cerca de 10% dos casos de alteracdes
cardiacas congénitas. Ela consiste em uma malformacéo caracterizada por quatro
alteracdes: comunicacao interventricular, dextroposicao da artéria aorta, hipertrofia de
ventriculo direito e blogueio na saida do ventriculo direito.

A etiologia da tetralogia de Fallot é multifatorial. Em geral, ela ocorre
esporadicamente ndo associada a outras anomalias, mas 15,0% das ocorréncias estéo
correlacionadas as sindromes, sendo as sindromes de Down, de Alagille e DiGeorge e
as velocardiofaciais as mais comuns. A gravidade da patologia depende do grau de
obstrucdo da via de saida do ventriculo direito, resultando em variacdo nos niveis de
saturacdo, que requerem intervenc&o no primeiro ano de vida (CHAMIE. F., 2021).

O quadro clinico pode apresentar desde casos assintomaticos até cianoses
profundas. Recém nascidos com baixo grau de obstrucdo sao inicialmente
assintomaticos podendo cursar nas primeiras 4-6 semanas com insuficiéncia cardiaca
e hipercirculagdo pulmonar. Por outro lado, neonatos com obstru¢cdes graves
manifestam hipercianose resultante da mudanca no padrdo dos fluxos sanguineo e
sistémico (OLIVEIRA et al., 2021).

De acordo com Barreira (2017), o diagnostico pode ser realizado tanto no
periodo pré-natal como apdés o nascimento. O diagndstico precoce € de extrema
relevancia para o bom progndéstico do caso, mas a tetralogia de Fallot apresenta uma
das menores taxas de diagnostico pré-natal (32-47%).
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No periodo pré-natal, € possivel fazer o diagnostico por meio de ecocardiografia
fetal, que deve ser realizada entre 18 e 22 semanas de gestacdo em qualquer gravida
com risco elevado de cardiopatia congénita. No periodo pds-natal, os exames usados
apos suspeita na realizacdo da triagem neonatal sdo os seguintes: raios X de térax,
eletrocardiograma e cateterismo.

A maior parte dos recém-nascidos com tetralogia de Fallot passam por uma
intervencao cirdrgica Unica até um ano de idade. Porém, alguns necessitam de reparos
paliativos com uso de shunts e stents, por ndo serem candidatos aceitaveis para cirurgia
definitiva logo de inicio, devido a prematuridade, artérias pulmonares hipoplasicas ou
anatomia desfavoravel da artéria coronaria. Quando esta doenga ndo é corrigida
cirurgicamente, ela é iminentemente fatal com taxas de sobrevivéncia de um, trés e dez
anos (GEGEL et al., 2020).

O presente estudo teve como objetivo coletar as informacgdes existentes sobre
a tetralogia de Fallot através de uma revisao de literatura dos ultimos cinco anos.

Metodologia

Este estudo € caracterizado como revisdo de literatura. A revisdo sistematica
da literatura compreende toda informacdo encontrada, para uma visdo geral sobre o
assunto de interesse.

Para realizar esta reviséo, foram feitas buscas relacionadas ao tema na base
de informac6es médicas UpToDate e na biblioteca eletrénica cientifica online SciELO.
Durante esse processo, foram considerados os artigos publicados nos ultimos cinco
anos nas linguas portuguesa e inglesa.

As palavras-chave usadas para limitar as buscas foram as seguintes:
Cardiopatia congénita, Tetralogia de Fallot e Blalock-Taussig Shunt.

Ao fim das buscas, foram encontrados quinze estudos, que foram selecionados
por abordarem o tema de interesse.

Revisdo tedrica

Nos pacientes com TOF, ha desvio anterior e cefalico do septo infundibular
durante o desenvolvimento embriologico. Tal desvio resulta em uma alteragéo no septo
ventricular caracterizada pela comunicacéo intraventricular (CIV), com sobreposicéo da
raiz da aorta sobre o defeito, acarretando obstrucdo subsequente na via de saida do
ventriculo direito (VSVD) e, assim, a hipertrofia desse ventriculo. Porém, a anomalia
embriologica que justifica a TOF é desconhecida.

A obstrucéo da VSVD pode ocorrer em varios niveis: o desvio anterior e cranial
do septo infundibular resulta em oclusdo subvalvar, que pode se agravar ainda mais
com a hipertrofia das bandas musculares. O anel valvar pulmonar geralmente é
hipoplasico e a valvula pulmonar pode frequentemente se apresentar bicuspide e
estendtica. Além disso, pode haver estreitamento supravalvar no tronco da artéria
pulmonar e obstrucdo nos ramos das artérias pulmonares, que podem estar
difusamente hipoplasicos ou com areas focais de estenose, sendo a artéria pulmonar
esquerda o principal local dessa alteracdo. Tal obstrucdo resulta em hipertrofia
ventricular direita.
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Por outro lado, a CIV é frequentemente um Unico defeito subadrtico grande e
desalinhado, localizado na regido perimembranosa do septo, podendo se estender até
0 septo muscular. Por fim, a sobreposi¢céo da aorta ocorre desvio para a direita sobre a
CIV em vez de se localizar no ventriculo esquerdo. Com isso, ela recebe fluxo de ambos
ventriculos.

Em cerca de 40,0% dos pacientes com TOF, ocorrem anomalias cardiacas
associadas. Desses pacientes, 25,0% apresentam arco aortico direito, 10,0% de
anormalidades nas artérias coronarias, tal como a descendente anterior esquerda
originada da artéria coronéaria direita; eventualmente, alguns paciente podem
apresentar vasos colaterais aértico-pulmonares e canal arterial patente. Raramente, ha
regurgitacdo da valva aodrtica devido ao prolapso da cuspide aértica (DOYLE et al.,
2021).

Durante a fase fetal, o canal arterial tem como funcao conectar a aorta ao tronco
pulmonar. Ao retirar a placenta, aumenta a resisténcia vascular periférica sistémica e
diminui a resisténcia pulmonar; assim, ocorre o fechamento dos shunts ao longo da
primeira semana.

O canal arterial tem um fechamento funcional nas primeiras 14 h, sofrendo
fechamento anatdomico ao longo dos primeiros sete dias de vida. Em pacientes com
tetralogia de Fallot, a permanéncia do canal arterial favorece a diminuicdo da cianose,
pois a obstrucdo de saida do ventriculo direito dificulta mais a passagem do sangue
para ser oxigenado nos pulmdes; além disso, o canal arterial permite esse refluxo de
sangue pouco oxigenado, que € enviado para a circulacao sistémica.

A TOF ocorre esporadicamente e ndo esta relacionada a outras sindromes na
maioria dos casos. Sua etiopatogenia € multifatorial, evidenciando véarias mutacoes
genéticas: em 4,0% dos pacientes foram encontradas mutacdes no fator de transcricao
NKX2.5, que estd envolvido no desenvolvimento cardiaco; 10,0% dos pacientes
apresentam cépias de novo e frequentemente sdo encontradas mutacées em TBX1 e
ZFPM2 e polimorfismo MTHFR. Entre os fatores ambientais, destacam-se o uso
materno de &cido retindico e diabetes gestacional ndo controlada. A correlacao da TOF
com outras sindromes € de 15,0%, sendo as sindromes de Down, Alagille, DiGeorge e
Shprintzen as principais (PENG. L., 2022).

Em relacdo a fisiopatologia da TOF, a por¢cado terminal do septo encontra-se
desviada anteriormente e para a direita; assim, a fusdo do septo interventricular ndo
ocorre adequadamente, havendo estreitamento na saida do ventriculo direito para a
artéria pulmonar e dilatacéo na raiz da aorta com cavalgamento sobre o septo. A direcao
do fluxo sanguineo néo é determinada pelo tamanho da CIV, mas por sua resisténcia.

Nessas condicbes, o fluxo sanguineo ejetado pelos ventriculos tem dois
possiveis trajetos: pelo trato de saida que lhe é anatomicamente atribuido ou pelo trato
oposto, por intermédio do defeito interventricular. Assim, havera um shunt da esquerda
para a direita se a resisténcia ao fluxo sanguineo na saida do ventriculo direito for menor
que a resisténcia ao fluxo da aorta para a circulacdo sistémica; entdo, o sangue ird do
VE para o VD e o paciente ficara acianotico (AHA, 2022).

A hipertrofia ventricular direita € uma resposta secundaria ao aumento da pos-
carga. A inversao do shunt, processo conhecido como sindrome de Eisenmenger,
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ocorre quando had aumento na resisténcia da circulagdo pulmonar e obstrucdo na saida
do fluxo do ventriculo direito, resultando em maior pressdo nesse ventriculo. Isto
direciona o fluxo sanguineo do ventriculo direito para o esquerdo, culminando em um
grande volume de sangue com baixa concentracdo de oxigénio na circulacao sistémica,
levando a cianose, tendo como consequéncia a eritrocitemia para melhorar a
oxigenacao.

Ha algumas alteracfes adicionais que surgem com alguma frequéncia nesta
patologia: obstru¢cdes ao nivel dos ramos da artéria pulmonar, anomalias coronarias,
arco aortico direito e defeitos adicionais no septo interventricular.

A apresentacéo clinica da tetralogia de Fallot depende do grau de obstru¢ao na
saida do ventriculo direito, o que resulta em vérios niveis de manifestac¢des clinicas. Os
lactentes com obstrucdo leve-a-moderada na saida do ventriculo direito e fluxos
pulmonar e sistémico equilibrados podem ser assintomaticos no inicio. Porém, a medida
gue a obstrucdo aumenta, eles comecam a apresentar quadros de cianose e sopro na
ausculta cardiaca, o que € unico por haver s6 o componente S2 devido a inexisténcia
do componente pulmonar. O sopro se manifesta com timbre rude, crescente-
decrescente, mais audivel no bordo esternal esquerdo, apresentando irradiacdo para
regido posterior. Esses recém nascidos podem ser encaminhados para avaliacao
cardiolégica e diagnosticados durante a avaliagdo do sopro observado no bercgério ou
durante a puericultura (DECOURT. L., 2020).

Em contrapartida, os lactentes com obstrucdo grave e fluxos pulmonar e
sistémico inadequados apresentam cianose profunda no periodo neonatal imediato e
requerem intervencao precoce. Esses recém-nascidos podem manifestar desidratacao,
agitacdo, prostracdo e taquipneia. E altamente importante considerar que o grau de
obstrucdo na saida do ventriculo direito € progressivo ao longo do tempo. Neonato
assintomatico e acianético pode evoluir gradativamente para cianose crescente e/ou
apresentar crises hipercianoticas.

As crises hiperciandticas sdo decorrentes da ocluséo transitéria na saida do
ventriculo direito com cianose profunda. Sua etiologia exata ndo é clara, embora varios
mecanismos tenham sido propostos, incluindo aumento na contratilidade infundibular,
hiperventilacdo, vasodilatacdo periférica e estimulacdo dos mecanorreceptores do
ventriculo direito. As crises comumente ocorrem de manha e ap6s a alimentac&o, bem
como no contexto de dor, febre, anemia, hipovolemia e apés uma evacuacao.

Tais crises sdo manifestadas por hiperpneia, irritabilidade, inconsolabilidade e
cianose grave. Durante o periodo de crise, criancas mais velhas se agacham para se
recuperar. Nesse momento, o exame fisico pode revelar diminuicdo na intensidade do
sopro. Alguns episodios apresentam resolucéo espontanea, ao passo que outros podem
evoluir com perda de consciéncia e parada cardiaca. Por isso, a intervencao imediata
no episdédio agudo é de extrema relevancia para obter um melhor prognéstico e prevenir
recorréncia (ASIJA et al., 2022).

Em relac&o ao exame fisico, os pacientes TOF geralmente estao estaveis e sem
alteracdo na inspecdo. Na presenca de cianose, ela serd observada nos leitos ungueais
e nos labios. A palpacéo do ictus, pode ser observado um impulso proeminente do
ventriculo direito e, ocasionalmente, um frémito sistolico. Os pulsos periféricos
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geralmente sdo normais. Porém, pulsos intensos podem sugerir a presenca de um canal
arterial patente significativo ou colaterais aértico-pulmonares.

Como foi dito anteriormente, na ausculta, 0 sopro € tipicamente um sopro
sistdlico, crescendo-decrescendo, com qualidade de ejecdo aspera ou manifestando
uma qualidade mais regurgitante. Ele € melhor audivel ao longo da borda esternal
esquerda média a superior, com radiacdo posteriormente, devido principalmente a
obstrucédo do fluxo de saida do ventriculo direito e ndo ao defeito no septo ventricular
(CIV). Além disso, um estalido sistélico precoce pode ser auscultado ao longo da borda
esternal esquerda, que pode ser devido ao fluxo para a aorta ascendente dilatada.

Na TOF, a quantidade de fluxo através do blogqueio no ventriculo direito diminuira
a medida que a obstrugcdo aumentar, devido ao desvio de sangue da direita para a
esquerda através da CIV. Assim, quanto maior a obstru¢ao, mais suave 0 sopro se torna.
Durante crises hiperciandticas graves, o sopro pode desaparecer devido ao fluxo
marcadamente diminuido através da obstrucéao.

O diagnéstico pode ser realizado nos periodos pré-natal ou pos-natal. Com 0s
avancos na triagem de ultrassom obstétrico, muitos bebés com TOF séo diagnosticados
no periodo pré-natal. Isto € muito importante, pois permite o planejamento avancado
para o parto e o0 manejo perinatal; por outro lado, o diagnéstico tardio estd associado a
complica¢@es tais como convulsdes, parada cardiaca e morte.

A ecocardiografia fetal é indicada durante o periodo pré-natal (entre 18 e 22
semanas), permitindo detalhar e avaliar as patologias cardiovasculares no feto. Tal
exame apresenta uma elevada sensibilidade, sendo capaz de diagnosticar até 90% dos
casos de cardiopatia fetal. Entretanto, a taxa de diagndstico no periodo pré-natal ainda
€ baixa; a patologia € descoberta s6 ap0s o0 nascimento, durante a triagem neonatal
(COOK et al., 2020).

Durante a triagem neonatal, é possivel notar alteracdo no teste do
coracaozinho, isto é, diferenca de saturacdo maior que 3,0% entre as medidas obtidas
nos membros superior direito e inferior, ou saturacdo menor que 95,0%, entre 24 e 48
h de vida antes da alta hospitalar, sendo entédo necessario realizar um ecocardiograma
para esclarecer tal alteracdo. Neste contexto, realiza-se também o eletrocardiograma,
gue apresentara desvio do eixo para a direita, hipertrofia ventricular direita, com ondas
R amplas nas derivacbes precordiais direitas e ondas S amplas nas derivacées
precordiais esquerdas. Tais alteracbes também podem ser encontradas em lactentes
saudaveis, mas elas irdo se manter apds os primeiros 3 a 4 meses de vida nos recém
nascidos com TOF.

Na radiografia toracica, observa-se uma silhueta cardiaca em “forma de bota”.
Isso decorre do apice ventricular direito com desvio superior, como consequéncia da
hipertrofia ventricular direita. O coracdo frequentemente ndo apresenta alteracdo de
tamanho; um arco aodrtico direito pode ser visto em 25,0% dos pacientes e o fluxo
pulmonar aparece normal ou diminuido.

A ecocardiografia tanto confirma o diagnéstico como determina o grau da
obstrucdo na saida do ventriculo direito, incluindo a existéncia de outras fontes de fluxo
sanguineo pulmonar e a dimensao das artérias pulmonares. Além disso, ela determina
0 grau de cavalgamento da aorta, a dimenséo do defeito interventricular e a presenga
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de outras possiveis alteracdes, tendo um papel crucial ndo s6 no diagnostico, mas
também na avaliagdo pré-operatéria. Como tal exame demonstra uma elevada
sensibilidade, a cateterizar@o cardiaca é cada vez menos necessaria.

Embora, a ecocardiografia possa ser suficiente para a maioria dos pacientes
com TOF, o cateterismo cardiaco ainda pode ser necessario para delimitar melhor a
anatomia. Ele é particularmente atil para avaliar niveis de obstrucdo na saida do
ventriculo direito, estenose ou hipoplasia no ramo da artéria pulmonar, anatomia da
artéria coronaria, presenca de colaterais adrtico-pulmonares e presenca de CIV
acessorias. No cateterismo, os achados hemodinamicos revelam pressdes de
enchimento normais ou ligeiramente elevadas. As pressfes sistolicas esquerda e do
ventriculo direito sdo iguais devido a presenca de uma acentuada comunicacdo
intraventricular. As pressfes na artéria pulmonar sdo normais ou baixas sendo que a
saturacao indica o grau de desvio da direita para a esquerda (ALBANI et al., 2022).

A necessidade de intervencéo terapéutica depende do grau de obstrucdo na via
de saida do ventriculo direito. Quanto ao manejo das crises hiperciandticas, €
imprescindivel uma abordagem passo-a-passo rapida e agressiva. Ela deve iniciar
posicionando o paciente com os joelhos no peito para aumentar a resisténcia vascular
sistémica (RVS), associada a administracéo de oxigénio, que é vasodilatador pulmonar
e um vasoconstritor sisttmico. Se essas medidas n&do forem eficazes, deve-se
administrar solug&o salina normal 10-20 mL/kg em bolus endovenoso (EV) e uma dose
de morfina EV (dose: 0,1 mg/kg); fentanil intranasal ou midazolam também foram
descritos como intervencdes bem sucedidas em pacientes com acesso endovenoso
dificil.

Mesmo assim, se as medidas ndo forem suficientes, pode-se administrar um
betabloqueador EV em dose Unica ou infusdo continua, que promove relaxamento da
obstrugéo na saida do ventriculo direito, com melhora do fluxo sanguineo pulmonar. Se
isso falhar, deve-se fornecer fenilefrina EV (dose em bolus de 5-20 mg/kg por dose,
seguida de infusdo continua), pois isso aumenta a pds-carga sistémica, promovendo
fluxo do ventriculo direito para a circulagdo pulmonar em vez da aorta. Se as medidas
anteriores forem ineficazes, em ultimo caso, sera necessario suporte de oxigenagao por
membrana extracorporea (ECMO), reparo cirirgico completo de emergéncia ou shunt
aortico-pulmonar de emergéncia.

Na TOF, o tratamento farmacoldgico inclui digoxina e um diurético de alca
(p.ex., furosemida) destinados a pacientes com obstrugdo minima e fluxo sanguineo
pulmonar aumentado por desenvolverem sintomas de insuficiéncia cardiaca. Os
farmacos inibidores da enzima conversora da angiotensina e os blogueadores dos
receptores da angiotensina geralmente nao sdo usados em pacientes com insuficiéncia
cardiaca na TOF, pois eles podem reduzir a resisténcia vascular sistémica e promover
crises hipercianoéticas. De acordo com as diretrizes da American Heart Association, a
profilaxia antibiética é de extrema relevancia para todos pacientes com cardiopatia
congénita ciandtica ndo reparada, para prevenir endocardite bacteriana até que a
correcao cirurgica seja realizada.

Alguns pacientes ndo sédo candidatos a cirurgia precoce devido ao baixo peso
ou extremo baixo peso ao nascer, prematuridade, pequeno tamanho da artéria



OMNIA - Saude 5 (n.esp.) 2022 Artigo Original
https://doi.org/10.29327/4185516 ISSN: 1806-6763

pulmonar, artéria pulmonar hipoplésica, anatomia da artéria coronéaria inadequada,
comprometimento neuroldégico ou defeitos associados. Nesses casos, S0 necessarios
procedimentos paliativos para aumentar a saturagédo sistémica de oxigénio e o fluxo
sanguineo pulmonar, diminuindo os niveis de hipdxia. O objetivo da paliacdo seria
ofertar uma fonte de fluxo sanguineo pulmonar estavel e simétrico, permitindo um
crescimento adequado das artérias pulmonares, sem deixar residuos que possam
prejudicar a cirurgia corretiva.

As medidas paliativas ndo cirdrgicas incluem valvoplastia pulmonar por balédo
(VPB) e implante de stent ductal ou RVOT. A VPB é eficaz, principalmente quando h&
obstrucao da valva pulmonar; porém, por curto tempo; com eficacia reduzida quando h&
estenose infundibular significativa. O stent ductal € um procedimento seguro e
satisfatorio, com alta eficacia clinica no crescimento arterial pulmonar e saturacao
adequada. Seus resultados sdo comparaveis aos do procedimento cirargico, além de
apresentarem desfechos mais favoraveis e menor nimero de mortes e reintervencgdes.
Porém, possiveis complicacdes do stent ductal sdo obstrucdo, reestenose intra-stent e
proliferacdo intimal. Ainda assim, a implantacdo de stent em RVOT €& uma opcéao
interessante para paliacdo da TOF em recém-nascidos muito graves (KUPAS, 2021).

A técnica de Blalock-Taussig shunt (BTS) € a forma de paliacdo mais usual, que
consiste em fazer anastomose da artéria subclavia direita na artéria pulmonar direita
quando o arco aértico é do lado esquerdo. Contudo, a anastomose € realizada na artéria
subclavia esquerda se a aorta estiver do lado direito. O método de BTS modificado usa
um enxerto de tubo PTFE para preservar o fluxo subclavio ao braco ipsilateral. Apesar
da eficacia do BTS, ele apresenta fluxo pulmonar seletivo, desenvolvimento desigual de
artérias pulmonares, estenose de ramo pulmonar mediada por sutura e oclusdo de
shunt com hipoxemia consequente como desvantagens.

O tratamento de escolha definitivo consiste no reparo intracardiaco primario
completo, cujos objetivos sdo os seguintes: aliviar a obstru¢do na saida do ventriculo
direito, separar completamente as circulacdes pulmonar e sistémica, preservar a funcéo
do ventriculo direito e minimizar a incompeténcia valvar pulmonar. Ela é indicada para
todos lactentes assintomaticos acianéticos, pois a correcdo cirdrgica permite o
crescimento normal da saida do ventriculo direito e do anel pulmonar, que consiste no
fechamento com retalho da comunicacao interventricular (CIV) e diminuicdo da
obstrucao no ventriculo direito, aliviando assim o fluxo pulmonar obstruido. A ampliacéo
é realizada criando um fluxo desobstruido do ventriculo direito para a artéria pulmonar,
aliviando a estenose pulmonar e ressecando os feixes musculares infundibulares e
subinfundibulares por um remendo transanular, se necessario.

Em suma, a vantagem do reparo primario é que ele reduz o numero total de
cirurgias necessarias. Sua principal desvantagem é que o risco da cirurgia pode ser
aumentado com uma taxa de maior mortalidade neste cenario. Porém, isso pode nao ser
devido ao impacto da cirurgia, sendo um reflexo de seu maior risco basal. Em
contrapartida, ha estudos que elucidaram resultados equivalentes em reparo completo
precoce e reparo em estagios. S8o necessarios dados adicionais para responder de
forma mais definitiva qual abordagem terapéutica cirdrgica tem maior eficacia. Enquanto
isso, qualquer das abordagens acima é aceitavel. Enfim, novas técnicas tornaram o
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tratamento da TOF muito provavel de ser realizado de forma menos invasiva, com
procedimentos baseados em cateteres e/ou hibridos (FISH, 2022).

Em sintese, as complicacdes pds-operatorias crénicas englobam o seguinte:
regurgitagdo pulmonar com aumento do ventriculo direito associado, obstrugéo residual
da via de saida do ventriculo direito, disfuncdo do ventriculo direito, dilatacdo da raiz da
aorta e insuficiéncia da valvula aortica, arritmias incluindo taquicardias atrial (TA) e
ventricular (TV) e morte subita cardiaca. Portanto, é necessario fazer o
acompanhamento longitudinal em todos pacientes com TOF usando profilaxia pés-
cirargica por 6 meses.

Durante o acompanhamento, é necessario solicitar exames complementares.
Em relacdo ao ecocardiograma, recomenda-se realizacdo anual até os 10 anos e
bianual até a idade adulta. O eletrocardiograma também deve ser realizado anualmente,
para avaliar possiveis arritmias cardiacas. Holter e teste de esforco podem ser
considerados a cada 3 a 4 anos. Finalmente, o exame padrdo ouro para avaliacdo pos-
operatoria € a ressonancia magnética trianual em adultos, ndo devendo ser realizada
em criangas pequenas.

O TOF néao reparado esta associado a baixa sobrevida: metade dos individuos
afetados morrem nos primeiros anos de vida e a maioria dos pacientes nao corrigidos
nao vive além da terceira década. Diferentemente, 0os pacientes submetidos a corre¢éo
cirtrgica apresentam excelente prognostico (MARTINS et al., 2018).

Concluséo

A Tetralogia de Fallot é a malformacédo congénita cianética mais comum, de
etiologia multifatorial, podendo ser detectada nos periodos pré-natal e pés-natal, por
meio de sinais clinicos, que variam conforme o grau de obstrucéo na saida do ventriculo
direito. Seu manejo engloba intervencdo cirdrgica paliativa ou definitiva, antes do
primeiro ano de vida. Tal procedimento assegura um bom progndéstico aos pacientes,
que devem manter um acompanhamento continuo ao longo da vida. Este estudo devera
contribuir para a construgdo de novos conhecimentos sobre o atendimento dos
profissionais de saude aos recém-nascidos e criancas com cardiopatia congénita,
especialmente a Tetralogia de Fallot.
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