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RESUMO

A Tetralogia de Fallot e a Estenose da Valva Pulmonar estio entre as principais cardiopatias congénitas de
acordo com a incidéncia por nascidos vivos. Considerando o fato de que a Tetralogia de Fallot ¢ um
conjunto de quatro defeitos e, entre eles, a estenose da valva pulmonar, mesmo quando o estreitamento
dessa valva ¢ um defeito isolado, ambas possuem aspectos clinicos e complicagdes que se coincidem, com
repercussdes na clinica muito semelhantes e progressio que acaba gerando a hipertrofia ventricular direita,
importante achado na confirmacdo da insuficiéncia cardiaca. Geralmente diagnosticadas ainda na gestacao,
a Tetralogia de Fallot difere em alguns pontos da estenose valvar pulmonar isolada, ao necessitar de
intervengdo cirurgica em todos os casos, ao contrario da segunda, em que essa pode ser dispensavel a
depender do comprometimento global. Quanto ao pos-tratamento, na Tetralogia de Fallot apds a corregéo
cirargica, sequelas sdo comuns, comprometendo a qualidade de vida do paciente ¢ gerando outras
comorbidades. Ja na estenose pulmonar, quando a corregéo valvar ¢ indicada, tanto a recidiva quanto a taxa
de mortalidade sdo eventos ocasionais. Dessa forma, esse estudo buscou, com base na literatura contida em
base de dados virtuais, levantar uma descricdo do perfil clinico patologico das duas anomalias,
questionando qual delas possui melhor prognostico. No entanto, para isso € necessario considerar o grau da
doenga e o comprometimento individual que a mesma traz ao paciente.

Palavras Chaves: Tetralogia de Fallot; Estenose valvar pulmonar; Cardiopatia congénita.

ABSTRACT

Tetralogy of Fallot and Pulmonary Valve Stenosis are among the main heart diseases defined according to
the incidence of live births. Considering the facts that Tetralogy of Fallot is a set of attempts and, among
them, isolated pulmonary valve stenosis, even when valve alignment is a defect, the clinical and clinical
aspects that coincide, with very similar repercussions and the progression that ends up generating right
ventricular hypertrophy, an important finding in the alteration of cardiac function. diagnosed during
pregnancy, tetralogy of Fallot isolated valve points from stenosis, as it requires dependent changes in all
cases contrary to the second, which may be dispensable in all cases of global involvement. As for post-
treatment, in Tetralogy of Fallot after the combinations, the sequelae are, compromising the patient's quality
of life and generating other comorbidities. In pulmonary stenosis, when valve repair is indicated, both
recurrence and mortality rate are occasional events. Thus, this study sought, based on the literature
contained in virtual databases, a description of the clinical and pathological profile of the two anomalies,
questioning which one has a better prognosis. However, for this it is necessary to consider the degree of the
disease and the individual commitment that the same to the patient.

Keywords: Tetralogy of Fallot; Pulmonary valve stenosis, Congenital heart disease.
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INTRODUCAO

Considerando o atual cenario de recém-
nascidos afetados por cardiopatias congénitas
criticas (CCCs), pode-se notar, a partir de breves
estudos, que essas anormalidades sdo
responsaveis por um vultoso niimero de 6bitos
pré-natais e, nos casos de sobrevida, pela
associacdo de inimeras comorbidades, podendo
manifestar-se desde o nascimento até a vida
adulta, de acordo com o tipo de cardiopatia’.

Analisando dados especificos, em 10.000
nascimentos, as cardiopatias congénitas sdo
responsaveis por afetar quase 90 deles, sendo a
principal causa de mortalidade infantil por
defeitos oriundos ao nascer®. Além disso, apesar
dos intimeros avangos tecnoldgicos para
diagndstico pré-natal, uma das principais causas
que podem dificultar o prognostico favoravel, e
ainda ocorre em 10% dos casos, ¢ o diagnostico
tardio, sendo os mais comuns a estenose valvar
pulmonar e a Tetralogia de Fallot'.

A estenose da valva pulmonar é um defeito
cardiaco congénito (DCC) comum que ocorre
em cerca de 6 em 10.000 nascidos-vivos, uma
porcentagem que permeia os 7 a 12% de todos
os DCCs e se apresenta como um estreitamento
da abertura da valva pulmonar, o que obstrui o
fluxo de sangue do ventriculo direito para a
artéria pulmonar’*. Com isso, o ventriculo
direito necessita de maior esforgo para langar o
sangue para os pulmdes, podendo, ao longo do
tempo,  tornar-se  hipertrofico’™®.  Essa
cardiopatia, no entanto, pode ndo se apresentar
clinicamente até semanas ou meses apos O
nascimento, dependendo da gravidade da

obstrugdo’.

A Tetralogia de Fallot (TOF) possui uma
incidéncia que permeia 3 de 10.000 nascidos
vivos ¢ € a causa mais comum de doenga
cardiaca cianotica, representando um décimo de
todas as lesdes cardiacas congénitas’.
Inicialmente chamada de "La maladie bleue”
(doenga azul) ou "cyanose cardiaque”, é um
conjunto de  quatro  anomalias:  do
septoventricular, aorta cavalgada, estenose
pulmonar e hipertrofia ventricular direita, que
pode afetar a saturagdo de oxigé€nio e causar
cianose nos recém-nascidos afetados®. Por esse
fato, a Tetralogia de Fallot exige intervengéo
ainda no primeiro ano de vida®.

Ambas cardiopatias possuem sua etiologia
baseada em associagdes genéticas e fatores de
risco que envolvem diabetes mellitus tipo I, além
de condutas inadequadas durante a gestacdo’.
Esses defeitos cardiacos podem apresentar-se
como parte de alguma sindrome, como a
Sindrome de Noonan para estenose pulmonar e a
Sindrome de Allagile para a Tetralogia de Fallot
ou isoladamente, sem relagio com outras
comorbidades’®. Vale ressaltar também que,
tanto na Tetralogia de Fallot, quanto na estenose
da valva pulmonar, o diagnostico é possivel
durante gestacdo e, embriologicamente, ha maior
complexidade no desenvolvimento da TOF -
envolvendo desvios do septo ventricular de saida
e anormalidades das trabeculagdes septoparietais
— ja que esta ndo ¢ um fato isolado como a
estenose pulmonar — que envolve apenas defeitos
no desenvolvimento do coxim endocardico™.

A intervengdo cirtrgica ¢ indispensavel
quando se trata da Tetralogia de Fallot, sendo

considerada uma medida paliativa e ndo curativa,
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ja que a doenga apresenta progressdo ao longo
dos anos e pode necessitar de reintervencio'’. J4
para a estenose da valva pulmonar, a
intervengdo cirturgica ¢ relativa, dependendo do
grau de obstrucdo e das restrigdes que esta
impde a qualidade de vida da crianga'’.

Em relagdo aos achados clinicos, em ambas
as cardiopatias o diagnostico pode ser
confirmado por meio da ecocardiografia'?. As
principais repercussdes encontradas incluem
hipertrofia do ventriculo direito e regurgitagdo
pulmonar residual, que geralmente ocorre apds

a corregdo cirurgica'?"’,

Essa regurgitacdo,
quando grave, leva a dilatacdo e disfunc¢do
ventricular, arritmias, reducdo da capacidade de
exercicio fisico e aumento do risco de morte
subita'*"?,

Dessa forma, levando em consideragao o
fato da relativa incidéncia das duas doengas,
fisiopatologia semelhante, associagdo com
fatores genéticos, diagnostico envolvendo
meios semelhantes, bem como a progressdo da
anomalia com fatores coincidentes, ¢
relativamente dificil estabelecer diferengas que
sejam capazes de estabelecer o pior prognéstico

entre as duas.

MATERIAL E METODOS

Esse estudo tem como objetivo fazer uma
descri¢ao do perfil clinico patolégico, com
base em dados contidos na literatura, da
Tetralogia de Fallot e da Estenose da Valva
Pulmonar, cardiopatias congénitas
recorrentes com repercussdes semelhantes.
Foi realizado um levantamento

bibliografico com base em dados na

PubMed, sendo todos em lingua estrangeira,
utilizando os termos: “Tetralogy of Fallot”,
“Congenital Diseases”, “Congenital Heart
Disease”, “Valve stenosis”, ‘“Pulmonary
Valve Stenosis”. Foram utilizados trinta e
oito (38) artigos para elaboragao do projeto,

sendo quinze (15) para a introdugao.

JUSTIFICATIVA

Considerando a relativa incidéncia que ambas
as doengas possuem no cenario neonatal e o fato
da Tetralogia de Fallot envolver, entre seu
conjunto de anomalias, a estenose pulmonar,
esse estudo se baseou nos relatos clinicos das
duas anomalias para comparar desde suas
progressoes, qualidade de vida, necessidade de
interveng@o cirurgica até o pos operatorio, afim

de chegar a conclusdo da melhor chance de

progndstico favoravel entre ambas.

DISCUSSAO

Estenose Valvar Pulmonar Isolada

A estenose da valva pulmonar geralmente
tem carater congénito, sendo que ela também
pode ser observada em adultos associada a
regurgitacdo pulmonar como consequéncia de
alguma cirurgia de correcdo de cardiopatias
congénitas'®!”. A alteraciio estrutural observada
na estenose valvar pulmonar isolada ¢
caracterizada por valva pulmonar com formato
de clipula e uma abertura central muito estreita'®.
Sendo que, na grande maioria dos casos a
estenose ¢ causada pelo espessamento dos
folhetos da valva em suas bordas livres'®.

Os pacientes adultos portadores da estenose

da valva pulmonar (cerca de 12 em 100000
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adultos) sdo normalmente assintomaticos, sendo
que apenas os casos com gravidade alta
apresentam os sintomas !'?). Por ser uma doenga
em geral assintomatica, ela geralmente ¢
detectada acidentalmente em uma
ecocardiografia realizada por outro motivo®.

Apesar disso, em casos de suspeita, o padrdo
ouro para o diagnéstico ¢ mesmo a
ecocardiografia, sendo que a transesofagica
pode ser mais informativa e abrangente do que
uma simples ecocardiografia transtoricica?'.
Nos casos graves sintomaticos, ¢ recomendado
principalmente a valvoplastia por baldo'®. Além
disso, essa técnica também pode ser
recomendada em adultos com gradiente pico a
pico maior que 40mmHg". Os melhores
resultados com baldes convencionais tém sido
obtidos quando o didmetro do baldo ¢ maior do
que o anel da valva pulmonar®. Nesses casos,
os sintomas de gravidade sdo associados
principalmente ao aumento da pressdo
ventricular direita e IC direita®.

E um fato que as intervencdes cardiacas do
lado direito (que incluem a valva pulmonar) sdo
muito mais toleradas que as do lado esquerdo®.
Um tipo de abordagem ¢ a transfemoral®*. No
entanto, nessa técnica muitas dificuldades sdo
encontradas, principalmente nos casos de
estenose critica. As cAmaras cardiacas dilatadas
dificultam a manipulagio do cateter’*. Com isso,
a abordagem transjugular ganha espago,
tornando-se uma maneira mais simples de
corrigir o problema, reduzindo o tempo total de
procedimento®**.

Apoés a valvoplastia, quase sempre
desnecessaria nessa doenga, podem ocorrer

algumas comorbidades, porém a taxa de

reintervencdo € muito baixa, sendo que em
estudos recentes apenas 5,7% dos pacientes
necessitaram desse procedimento®®. Por esse
motivo, os resultados cirargicos tanto a curto,
como longo prazo da estenose valvar pulmonar
isolada sdo muito bons e o risco de mortalidade

baixissimo?’.

Tetralogia de Fallot

A Tetralogia de Fallot ¢ um conjunto de
anormalidades que incluem quatro defeitos
principais: a hipertrofia ventricular direita, o
defeito septal interventricular, a dextroposigdo
da aorta e a estenose da valva pulmonar®®?’. Essa
sindrome pode possuir inimeras variagdes e,
essas, podem afetar o manejo cirargico®® %°. Por
exemplo, artérias coronarias andémalas podem
exigir um conduto em vez de um reparo®® %’
Além disso, a variabilidade na substituicdo
aortica determina o tamanho do patch usado para

28, 29

desviar o sangue para a aorta Ja o tipo de

defeito do septo ventricular afeta o fechamento
do patch e o risco de defeitos de condugdo pos-
operatérios™ >’

Para o diagnostico dessa doenca, a
ecocardiografia ¢ a primeira e mais
frequentemente técnica utilizada’®. Em
pacientes jovens, com poucas complicagdes
esperadas, pode ser o TUnico teste
necessario®®. No entanto, 4 medida que os
pacientes envelhecem, podem  surgir
complicacdes multiplas e, em muitos casos,
o ecocardiograma ¢ insuficiente para orientar
o manejo’®. Nesses casos, a ressonincia

magnética cardiaca e a tomografia podem ser

mais uteis>?.
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A Tetralogia de Fallot exige a intervengdo
cirirgica para o tratamento, pois além dos
defeitos que ja gera, ela pode causar risco do
desenvolvimento de outras condi¢des V. Um
relato de caso recente sugeriu que ela pode
inclusive aumentar as chances de acidentes
cerebrovasculares’!. Sendo assim, o tratamento
por meio da correcdo cirargica apresenta 6timos
resultados e prolonga o tempo de vida do
paciente, que sem a mesma seria muito mais
curto®.

Um dos problemas encontrados no pos-
operatério de muitos dos pacientes submetidos
a corregdo é a regurgitagio pulmonar’® **. Na
verdade, a disfun¢do na via de saida do
ventriculo direito € universal apds o reparo
ciriirgico e se manifesta como a regurgitacdo
pulmonar, estenose ou até os dois®>>**. A maioria
dos pacientes, de um estudo realizado, teve um
tipo de reparo sem conduto (transanular), mas
alguns tiveram a necessidade de conduto ou uma
véalvula bioprotética®® **. O ponto negativo das
valvulas ¢ que elas requerem monitoramento
vigilante  para  potenciais = complicagdes
continuas, como o desenvolvimento de
endocardite®®**,

O perigo encontrado na regurgitagdo
pulmonar pods operatoria ¢ a disfungcdo do
ventriculo direito progressiva. Isso pode
aumentar o risco de arritmias ventriculares

potencialmente  fatais®> .

Logo, o
monitoramento do ventriculo direito é essencial
ap6s a corre¢io dessa anomalia®> *°. Apesar
disso, muitos pacientes podem sobreviver
décadas sem a necessidade de nenhuma
reinterven¢do e sem outras complicagdes®” %,

Isso é observado principalmente na era atual e

reflete os avangos constantes na area da cirurgia
cardiovascular’”*,

Ja nos casos de criangas com cardiopatias
congénitas ¢ muito mais aceito a angioplastia
com baldo, para reduzir os riscos de uma cirurgia
intervencionista e da circulagio extracorporea -
40 Sendo assim, essa forma de tratamento pode
evitar ou adiar a necessidade intervencdo, muito

mais traumatica®” 4.

Analise comparativa
Apbés a descricdo do perfil clinico
patologico das duas doencas, podemos fazer uma
analise comparativa dos pontos mais relevantes,
de maneira breve e didatica, através da Tabela 1.
A partir da Tabela, nota-se as semelhancas
das duas doengas em relagdo, principalmente,
aos sinais e sintomas, sequelas pds-operatorias e
prognostico. No entanto, apesar da notavel
correlacdo do quadro clinico de ambas, a
estenose pulmonar isolada, em grande parte das
vezes, ¢ assintomatica e diagnosticada de
maneira incidental, contrapondo-se ao observado
na Tetralogia de Fallot, que manifesta os
sintomas ciandticos de gravidade logo nos
primeiros meses de vida do paciente® %%,
Ademais, em relacdo as sequelas pos-
operatorias, o principal achado é equivalente: a
regurgitacdo  pulmonar. Porém, este ¢é
considerado raro na estenose pulmonar,
diferentemente do que se observa na Tetralogia
de Fallot, em que pode manifestar-se de forma
mais grave, culminando até mesmo em arritmias

com risco de 6bito®® 3336,
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Tabela 1: Analise comparativa.

TETRALOGIA DE FALLOT

ESTENOSE DA VALVA
PULMONAR ISOLADA

ANATOMIA DO
DEFEITO

Conjunto de quatro defeitos:

1- Hipertrofia  ventricular
direita;

2- Defeito do septo
interventricular;

3- Dextroposi¢do da aorta;

4- Estenose da valva
pulmonar %29,

Valva pulmonar com formato de
cupula e uma abertura central muito
estreita %),

SINAIS E
SINTOMAS

Prejuizo na  saturacdo de
oxigénio, causando cianose,
ainda nos primeiros meses de
vida ©,

Pacientes adultos normalmente sdo
assintomaticos. Apenas casos com
gravidade alta (associados ao
aumento da pressdao ventricular
direita e IC direita) apresentam os
sintomas como dispneia (%29,

INTERVENCAO
CIRURGICA

7

E indispensavel, sendo
considerada uma medida
paliativa e ndo curativa, ja que a
doenga apresenta progressdao ao
longo dos anos e pode necessitar
de reintervencdo ().

Nas criangas, ¢ muito mais aceito
a angioplastia com baldo, para
reduzir os riscos de uma cirurgia
intervencionista e da circulagao
extracorpérea ©% 40,

E relativa, dependendo do grau de
obstrucdo e das restrigdes que esta
impde a qualidade de vida da
crianca (V.

A taxa de reintervengdo ¢ muito
baixa, sendo que, em estudos
recentes, apenas 5,7% dos pacientes

necessitaram desse procedimento
(26)

SEQUELAS
POS-
OPERATORIAS

Um dos problemas encontrados
no pOs-operatorio ¢ a
regurgitacio pulmonar G339, O
perigo dessa sequela ¢ a
disfuncdo do ventriculo direito
progressiva, que pode aumentar o
risco de arritmias ventriculares
potencialmente fatais 3,

Apos a valvoplastia podem ocorrer
algumas comorbidades como a
regurgitagdo pulmonar, porém sao
eventos considerados raros 9.

PROGNOSTICO

O tratamento por meio da
correcdo  cirlrgica apresenta
otimos resultados e prolonga o
tempo de vida do paciente, que
sem a mesma seria muito mais
curto ©?,

Os resultados cirurgicos tanto a
curto, como longo prazo da estenose
valvar pulmonar isolada sdo muito
bons e o risco de mortalidade
baixissimo ?7).

Outro ponto em que a Tetralogia de Fallot se
mostrou desfavoravel em relagdo a estenose
valvar pulmonar isolada, foi na necessidade de
intervengdo cirargica: indispensavel a primeira,

e relativo a segunda. Além disso, a taxa de

reintervencdo € notavelmente superior na
Tetralogia de Fallot que na estenose pulmonar
isolada!® 11-26:39.40
Apesar dos pontos levantados, os estudos

consideram o prognostico de ambas favoravel
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pos correcao cirtirgica. No entanto, com base no
que ja foi discutido anteriormente e, se formos
levar em consideragdo o prognostico pré-
intervengdo (ainda no momento do diagndstico),
¢ inegavel que os portadores da estenose
pulmonar isolada t€ém uma chance de qualidade

de vida superior.

CONCLUSAO

Em conclusdo, portanto, a Tetralogia de
Fallot tem nitidamente um prognéstico mais
desfavoravel que a Estenose Valvar Pulmonar
Isolada, bem como pior diagnostico, tratamento,
manifestacdo clinica e risco de comorbidades.
Apesar dos avancos no manejo cirargico das
doengas, encontra-se muito pouco a respeito da
conduta nos casos de Estenose Valvar Pulmonar
Critica, que s3o tdo graves quanto uma
Tetralogia de Fallot e que, esses sim, podem ser
comparados de maneira equilibrada. Sendo
assim, sdo necessarios mais estudos, afim de
buscar alternativas nos casos de estenose

piorada.
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