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RESUMO 
A Tetralogia de Fallot e a Estenose da Valva Pulmonar estão entre as principais cardiopatias congênitas de 
acordo com a incidência por nascidos vivos. Considerando o fato de que a Tetralogia de Fallot é um 
conjunto de quatro defeitos e, entre eles, a estenose da valva pulmonar, mesmo quando o estreitamento 
dessa valva é um defeito isolado, ambas possuem aspectos clínicos e complicações que se coincidem, com 
repercussões na clínica muito semelhantes e progressão que acaba gerando a hipertrofia ventricular direita, 
importante achado na confirmação da insuficiência cardíaca. Geralmente diagnosticadas ainda na gestação, 
a Tetralogia de Fallot difere em alguns pontos da estenose valvar pulmonar isolada, ao necessitar de 
intervenção cirúrgica em todos os casos, ao contrário da segunda, em que essa pode ser dispensável a 
depender do comprometimento global. Quanto ao pós-tratamento, na Tetralogia de Fallot após a correção 
cirúrgica, sequelas são comuns, comprometendo a qualidade de vida do paciente e gerando outras 
comorbidades. Já na estenose pulmonar, quando a correção valvar é indicada, tanto a recidiva quanto a taxa 
de mortalidade são eventos ocasionais. Dessa forma, esse estudo buscou, com base na literatura contida em 
base de dados virtuais, levantar uma descrição do perfil clínico patológico das duas anomalias, 
questionando qual delas possui melhor prognóstico. No entanto, para isso é necessário considerar o grau da 
doença e o comprometimento individual que a mesma traz ao paciente.   
Palavras Chaves: Tetralogia de Fallot; Estenose valvar pulmonar; Cardiopatia congênita. 
 
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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INTRODUÇÃO 

Considerando o atual cenário de recém-

nascidos afetados por cardiopatias congênitas 

críticas (CCCs), pode-se notar, a partir de breves 

estudos, que essas anormalidades são 

responsáveis por um vultoso número de óbitos 

pré-natais e, nos casos de sobrevida, pela 

associação de inúmeras comorbidades, podendo 

manifestar-se desde o nascimento até à vida 

adulta, de acordo com o tipo de cardiopatia1. 

Analisando dados específicos, em 10.000 

nascimentos, as cardiopatias congênitas são 

responsáveis por afetar quase 90 deles, sendo a 

principal causa de mortalidade infantil por 

defeitos oriundos ao nascer2. Além disso, apesar 

dos inúmeros avanços tecnológicos para 

diagnóstico pré-natal, uma das principais causas 

que podem dificultar o prognóstico favorável, e 

ainda ocorre em 10% dos casos, é o diagnóstico 

tardio, sendo os mais comuns a estenose valvar 

pulmonar e a Tetralogia de Fallot1.  

A estenose da valva pulmonar é um defeito 

cardíaco congênito (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 ventrículo direito para a 

artéria pulmonar3,4. Com isso, o ventrículo 

direito necessita de maior esforço para lançar o 

sangue para os pulmões, podendo, ao longo do 

tempo, tornar-se hipertrófico3,4. Essa 

cardiopatia, no entanto, pode não se apresentar 

clinicamente até semanas ou meses após o 

nascimento, dependendo da gravidade da 

obstrução1. 

A Tetralogia de Fallot (TOF) possui uma 

incidência que permeia 3 de 10.000 nascidos 

vivos e é a causa mais comum de doença 

cardíaca cianótica, representando um décimo de 

todas as lesões cardíacas congênitas5. 

Inicialmente chamada de "La maladie bleue" 

(doença azul) ou "cyanose cardiaque", é um 

conjunto de quatro anomalias: do 

septoventricular, aorta cavalgada, estenose 

pulmonar e hipertrofia ventricular direita, que 

pode afetar a saturação de oxigênio e causar 

cianose nos recém-nascidos afetados6. Por esse 

fato, a Tetralogia de Fallot exige intervenção 

ainda no primeiro ano de vida6. 

Ambas cardiopatias possuem sua etiologia 

baseada em associações genéticas e fatores de 

risco que envolvem diabetes mellitus tipo I, além 

de condutas inadequadas durante a gestação7. 

Esses defeitos cardíacos podem apresentar-se 

como parte de alguma síndrome, como a 

Síndrome de Noonan para estenose pulmonar e a 

Síndrome de Allagile para a Tetralogia de Fallot 

ou isoladamente, sem relação com outras 

comorbidades7,8. Vale ressaltar também que, 

tanto na Tetralogia de Fallot, quanto na estenose 

da valva pulmonar, o diagnóstico é possível 

durante gestação e, embriologicamente, há maior 

complexidade no desenvolvimento da TOF - 

envolvendo desvios do septo ventricular de saída 

e anormalidades das trabeculações septoparietais 

– já que esta não é um fato isolado como a 

estenose pulmonar – que envolve apenas defeitos 

no desenvolvimento do coxim endocárdico5,9. 

A intervenção cirúrgica é indispensável 

quando se trata da Tetralogia de Fallot, sendo 

considerada uma medida paliativa e não curativa, 
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já que a doença apresenta progressão ao longo 

dos anos e pode necessitar de reintervenção10. Já 

para a estenose da valva pulmonar, a 

intervenção cirúrgica é relativa, dependendo do 

grau de obstrução e das restrições que esta 

impõe à qualidade de vida da criança11. 

Em relação aos achados clínicos, em ambas 

as cardiopatias o diagnóstico pode ser 

confirmado por meio da ecocardiografia12. As 

principais repercussões encontradas incluem 

hipertrofia do ventrículo direito e regurgitação 

pulmonar residual, que geralmente ocorre após 

a correção cirúrgica12-15. Essa regurgitação, 

quando grave, leva a dilatação e disfunção 

ventricular, arritmias, redução da capacidade de 

exercício físico e aumento do risco de morte 

súbita12-15. 

 Dessa forma, levando em consideração o 

fato da relativa incidência das duas doenças, 

fisiopatologia semelhante, associação com 

fatores genéticos, diagnóstico envolvendo 

meios semelhantes, bem como a progressão da 

anomalia com fatores coincidentes, é 

relativamente difícil estabelecer diferenças que 

sejam capazes de estabelecer o pior prognóstico 

entre as duas.  

 

MATERIAL E MÉTODOS 

Esse estudo tem como objetivo fazer uma 

descrição do perfil clínico patológico, com 

base em dados contidos na literatura, da 

Tetralogia de Fallot e da Estenose da Valva 

Pulmonar, cardiopatias congênitas 

recorrentes com repercussões semelhantes. 

Foi realizado um levantamento 

bibliográfico com base em dados na 

PubMed, sendo todos em língua 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 elaboração do projeto, 

sendo quinze (15) para a introdução.   
 

JUSTIFICATIVA 
Considerando a relativa incidência que ambas 

as doenças possuem no cenário neonatal e o fato 

da Tetralogia de Fallot envolver, entre seu 

conjunto de anomalias, a estenose pulmonar, 

esse estudo se baseou nos relatos clínicos das 

duas anomalias para comparar desde suas 

progressões, qualidade de vida, necessidade de 

intervenção cirúrgica até o pós operatório, afim 

de chegar à conclusão da melhor chance de 

prognóstico favorável entre ambas.  

 

DISCUSSÃO 
Estenose Valvar Pulmonar Isolada 

A estenose da valva pulmonar geralmente 

tem caráter congênito, sendo que ela também 

pode ser observada em adultos associada à 

regurgitação pulmonar como consequência de 

alguma cirurgia de correção de cardiopatias 

congênitas16,17. A alteração estrutural observada 

na estenose valvar pulmonar isolada é 

caracterizada por valva pulmonar com formato 

de cúpula e uma abertura central muito estreita18. 

Sendo que, na grande maioria dos casos a 

estenose é causada pelo espessamento dos 

folhetos da valva em suas bordas livres18. 

Os pacientes adultos portadores da estenose 

da valva pulmonar (cerca de 12 em 100000 
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adultos) são normalmente assintomáticos, sendo 

que apenas os casos com gravidade alta 

apresentam os sintomas (19). Por ser uma doença 

em geral assintomática, ela geralmente é 

detectada acidentalmente em uma 

ecocardiografia realizada por outro motivo20.  

Apesar disso, em casos de suspeita, o padrão 

ouro para o diagnóstico é mesmo a 

ecocardiografia, sendo que a transesofágica 

pode ser mais informativa e abrangente do que 

uma simples ecocardiografia transtorácica21. 

Nos casos graves sintomáticos, é recomendado 

principalmente a valvoplastia por balão19. Além 

disso, essa técnica também pode ser 

recomendada em adultos com gradiente pico a 

pico maior que 40mmHg19. Os melhores 

resultados com balões convencionais têm sido 

obtidos quando o diâmetro do balão é maior do 

que o anel da valva pulmonar22. Nesses casos, 

os sintomas de gravidade são associados 

principalmente ao aumento da pressão 

ventricular direita e IC direita20. 

É um fato que as intervenções cardíacas do 

lado direito (que incluem a valva pulmonar) são 

muito mais toleradas que as do lado esquerdo23. 

Um tipo de abordagem é a transfemoral24. No 

entanto, nessa técnica muitas dificuldades são 

encontradas, principalmente nos casos de 

estenose crítica. As câmaras cardíacas dilatadas 

dificultam a manipulação do cateter24. Com isso, 

a abordagem transjugular ganha espaço, 

tornando-se uma maneira mais simples de 

corrigir o problema, reduzindo o tempo total de 

procedimento24,25. 

Após a valvoplastia, quase sempre 

desnecessária nessa doença, podem ocorrer 

algumas comorbidades, porém a taxa de 

reintervenção é muito baixa, sendo que em 

estudos recentes apenas 5,7% dos pacientes 

necessitaram desse procedimento26. Por esse 

motivo, os resultados cirúrgicos tanto a curto, 

como longo prazo da estenose valvar pulmonar 

isolada são muito bons e o risco de mortalidade 

baixíssimo27. 

 

Tetralogia de Fallot 

A Tetralogia de Fallot é um conjunto de 

anormalidades que incluem quatro defeitos 

principais: a hipertrofia ventricular direita, o 

defeito septal interventricular, a dextroposição 

da aorta e a estenose da valva pulmonar28, 29. Essa 

síndrome pode possuir inúmeras variações e, 

essas, podem afetar o manejo cirúrgico28, 29.  Por 

exemplo, artérias coronárias anômalas podem 

exigir um conduto em vez de um reparo28, 29. 

Além disso, a variabilidade na substituição 

aórtica determina o tamanho do patch usado para 

desviar o sangue para a aorta28, 29.  Já o tipo de 

defeito do septo ventricular afeta o fechamento 

do patch e o risco de defeitos de condução pós-

operatórios28, 29.   

Para o diagnóstico dessa doença, a 

ecocardiografia é a primeira e mais 

frequentemente técnica utilizada30. Em 

pacientes jovens, com poucas complicações 

esperadas, pode ser o único teste 

necessário30. No entanto, à medida que os 

pacientes envelhecem, podem surgir 

complicações múltiplas e, em muitos casos, 

o ecocardiograma é insuficiente para orientar 

o manejo30. Nesses casos, a ressonância 

magnética cardíaca e a tomografia podem ser 

mais úteis30. 
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A Tetralogia de Fallot exige a intervenção 

cirúrgica para o tratamento, pois além dos 

defeitos que já gera, ela pode causar risco do 

desenvolvimento de outras condições (31). Um 

relato de caso recente sugeriu que ela pode 

inclusive aumentar as chances de acidentes 

cerebrovasculares31. Sendo assim, o tratamento 

por meio da correção cirúrgica apresenta ótimos 

resultados e prolonga o tempo de vida do 

paciente, que sem a mesma seria muito mais 

curto32. 

Um dos problemas encontrados no pós-

operatório de muitos dos pacientes submetidos 

a correção é a regurgitação pulmonar33, 34. Na 

verdade, a disfunção na via de saída do 

ventrículo direito é universal após o reparo 

cirúrgico e se manifesta como a regurgitação 

pulmonar, estenose ou até os dois33, 34. 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 

válvula bioprotética33, 34. O ponto negativo das 

válvulas é que elas requerem monitoramento 

vigilante para potenciais complicações 

contínuas, como o desenvolvimento de 

endocardite33, 34. 

O perigo encontrado na regurgitação 

pulmonar pós operatória é a disfunção do 

ventrículo direito progressiva. Isso pode 

aumentar o risco de arritmias ventriculares 

potencialmente fatais35, 36. Logo, o 

monitoramento do ventrículo direito é essencial 

após a correção dessa anomalia35, 36. Apesar 

disso, muitos pacientes podem sobreviver 

décadas sem a necessidade de nenhuma 

reintervenção e sem outras complicações37, 38. 

Isso é observado principalmente na era atual e 

reflete os avanços constantes na área da cirurgia 

cardiovascular37, 38. 

Já nos casos de crianças com cardiopatias 

congênitas é muito mais aceito a angioplastia 

com balão, para reduzir os riscos de uma cirurgia 

intervencionista e da circulação extracorpórea (39, 

40). Sendo assim, essa forma de tratamento pode 

evitar ou adiar a necessidade intervenção, muito 

mais traumática39, 40. 

 

Análise comparativa 

 Após a descrição do perfil clínico 

patológico das duas doenças, podemos fazer uma 

análise comparativa dos pontos mais relevantes, 

de maneira breve e didática, através da Tabela 1. 

A partir da Tabela, nota-se as semelhanças 

das duas doenças em relação, principalmente, 

aos sinais e sintomas, sequelas pós-operatórias e 

prognóstico. No entanto, apesar da notável 

correlação do quadro clínico de ambas, a 

estenose pulmonar isolada, em grande parte das 

vezes, é assintomática e diagnosticada de 

maneira incidental, contrapondo-se ao observado 

na Tetralogia de Fallot, que manifesta os 

sintomas cianóticos de gravidade logo nos 

primeiros meses de vida do paciente6, 19, 20. 

Ademais, em relação as sequelas pós-

operatórias, o principal achado é equivalente: a 

regurgitação 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 óbito26, 33-36. 
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Tabela 1: Análise 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- Dextroposição da aorta; 
4- Estenose da valva 

pulmonar (28, 29). 

Valva pulmonar com formato de 
cúpula e uma abertura central muito 
estreita (18). 

SINAIS E 
SINTOMAS 

Prejuízo na saturação de 
oxigênio, causando cianose, 
ainda nos primeiros meses de 
vida (6). 

Pacientes adultos normalmente são 
assintomáticos. Apenas casos com 
gravidade alta (associados ao 
aumento da pressão ventricular 
direita e IC direita) apresentam os 
sintomas como dispneia (19, 20). 

INTERVENÇÃO 
CIRÚRGICA 

É indispensável, sendo 
considerada uma medida 
paliativa e não curativa, já que a 
doença apresenta progressão ao 
longo dos anos e pode necessitar 
de reintervenção (10).  
Nas crianças, é muito mais aceito 
a angioplastia com balão, para 
reduzir os riscos de uma cirurgia 
intervencionista e da circulação 
extracorpórea (39, 40). 

É relativa, dependendo do grau de 
obstrução e das restrições que esta 
impõe à qualidade de vida da 
criança (11). 
A taxa de reintervenção é muito 
baixa, sendo que, em estudos 
recentes, apenas 5,7% dos pacientes 
necessitaram desse procedimento 
(26). 

SEQUELAS 
PÓS-

OPERATÓRIAS 

Um dos problemas encontrados 
no pós-operatório é a 
regurgitação pulmonar (33, 34). O 
perigo dessa sequela é a 
disfunção do ventrículo direito 
progressiva, que pode aumentar o 
risco de arritmias ventriculares 
potencialmente fatais (35, 36). 

Após a valvoplastia podem ocorrer 
algumas comorbidades como a 
regurgitação pulmonar, porém são 
eventos considerados raros (26). 

PROGNÓSTICO O tratamento por meio da 
correção cirúrgica apresenta 
ótimos resultados e prolonga o 
tempo de vida do paciente, que 
sem a mesma seria muito mais 
curto (32). 

Os resultados cirúrgicos tanto a 
curto, como longo prazo da estenose 
valvar pulmonar isolada são muito 
bons e o risco de mortalidade 
baixíssimo (27). 
 

Outro ponto em que a Tetralogia de Fallot se 

mostrou desfavorável em relação à estenose 

valvar pulmonar isolada, foi na necessidade de 

intervenção cirúrgica: indispensável à primeira, 

e relativo à segunda. Além disso, a taxa de 

reintervenção é notavelmente superior na 

Tetralogia de Fallot que na estenose pulmonar 

isolada10, 11, 26, 39, 40.  

Apesar dos pontos levantados, os estudos 

consideram o prognóstico de ambas favorável 
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pós correção cirúrgica. No entanto, com base no 

que já foi discutido anteriormente e, se formos 

levar em consideração o prognóstico pré-

intervenção (ainda no momento do diagnóstico), 

é inegável que os portadores da estenose 

pulmonar isolada têm uma chance de qualidade 

de vida superior. 

 

CONCLUSÃO 
Em conclusão, portanto, a Tetralogia de 

Fallot tem nitidamente um prognóstico mais 

desfavorável que a Estenose Valvar Pulmonar 

Isolada, bem como pior diagnóstico, tratamento, 

manifestação clínica e risco de comorbidades. 

Apesar dos avanços no manejo cirúrgico das 

doenças, encontra-se muito pouco a respeito da 

conduta nos casos de Estenose Valvar Pulmonar 

Crítica, que são tão graves quanto uma 

Tetralogia de Fallot e que, esses sim, podem ser 

comparados de maneira equilibrada. Sendo 

assim, são necessários mais estudos, afim de 

buscar alternativas nos casos de estenose 

piorada. 
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