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INTRODUGAO: A Tetralogia de Fallot (T4F) representa a cardiopatia congénita
ciandtica mais comum na populagao neonatal, cujo manejo clinico tem evoluido
de forma significativa em razdo dos avangos diagnoésticos e terapéuticos. Este
trabalho de conclusdo de curso objetiva investigar o impacto do tratamento
percutdneo em pacientes adultos com Tetralogia de Fallot previamente
reparada, visando sua relevancia clinica e a necessidade de intervencdes
especializadas ao longo da vida adulta. METODOLOGIA: Realizou-se uma
busca sistematica da literatura, nas bases de dados Cochrane Library,
PUBMED, SciELO, LILACS, EMBASE, Google Académico e SCOPUS,
abrangendo publicagbes entre janeiro de 2018 e dezembro de 2024. A

metodologia PRISMA foi empregada para a coleta, organizacédo e analise dos
dados, utilizando termos de busca como foram utilizados os seguintes termos
de busca: "Transcatheter Pulmonary Valve Replacement" OR "Percutaneous
Pulmonary Valve Implantation” OR "TPVR" OR "PPVI") AND ("Surgical
Pulmonary Valve Replacement" OR "Open-heart Pulmonary Valve
Replacement") AND ("Repaired Tetralogy of Fallot" OR "Tetralogy of Fallot
Repair" OR "TOF Repair") AND ("Clinical outcomes" OR "Mortality" OR
“Complications”), combinados com "Repaired Tetralogy of Fallot" e desfechos
clinicos como mortalidade. RESULTADOS E DISCUSSAO: A Tetralogia de
Fallot (T4F) reparada representa uma condigdo crdnica cujo manejo evoluiu
significativamente, possibilitando uma maior sobrevida. Porém, o reparo
cirurgico inicial é paliativo, deixando sequelas de longo prazo como
regurgitacdo pulmonar, estenose residual do trato de saida do ventriculo
direito, dilatagdo e disfungédo ventricular direita e arritmias. Desta forma, o
acompanhamento continuo e o diagndstico preciso s&o essenciais para definir
o melhor momento de intervengdo. Desta forma, o acompanhamento continuo
e o diagndstico preciso sdo essenciais para definir o melhor momento de
intervencdo. O avancgo das técnicas de imagem, especialmente ressonancia
magnética e tomografia computadorizada, permite uma maior eficacia na
avaliagcdo anatbmica e funcional, possibilitando a estratificacdo de risco e
indicagdo terapéutica personalizada para cada paciente. A substituicdo da
valva pulmonar pode ser realizada por via cirurgica ou transcateter. A via
percutanea mostrou-se menos invasiva e mais vantajosa em pacientes



selecionados, especialmente quando ha sintomas como dispneia, intolerancia
ao esforgo ou achados objetivos de sobrecarga e disfungdo ventricular.
Estudos apontam resultados positivos no quesito mortalidade e melhora
funcional. Porém, ainda existe um risco de endocardite apds abordagem
percutanea, exigindo monitoramento longitudinal.. CONCLUSAO: O manejo da
T4F reparada vem evoluindo com avangos diagnosticos e terapéuticos que
melhoram desfechos, prolongam a sobrevida e reduzem complicagbes. A
escolha entre tratamento cirurgico e transcateter deve ser personalizado,
levando em consideragdo anatomia, sintomas, parametros hemodinédmicos e
risco cirurgico. A substituicdo da valva pulmonar, quando realizada no momento
adequado, reduz mortalidade, melhora fungdo cardiaca e qualidade de vida.
Entretanto, o acompanhamento deve ser continuo, a fim de detectar de forma
precoce possiveis complicagcdes associadas as intervencgdes.

Palavras-chave: cardiopatia ciandtica. tetralogia de fallot. tratamento cirurgico.
tratamento percutaneo.

ABSTRACT

BACKGROUND: Tetralogy of Fallot (ToF) represents the most common
cyanotic congenital heart disease in the neonatal population, whose clinical
management has evolved significantly due to diagnostic and therapeutic
advancements. This capstone project aims to investigate the impact of
percutaneous treatment in adult patients with previously repaired Tetralogy of
Fallot, highlighting its clinical relevance and the ongoing need for specialized
interventions throughout adult life. METHODOLOGY: A systematic literature
search was conducted across the Cochrane Library, PUBMED, SciELO,
LILACS, EMBASE, Google Scholar, and SCOPUS databases, covering
publications between January 2018 and December 2024. The PRISMA
methodology was employed for data collection, organization, and analysis,
utilizing the following search terms: ("Transcatheter Pulmonary Valve
Replacement" OR "Percutaneous Pulmonary Valve Implantation” OR "TPVR"
OR "PPVI") AND ("Surgical Pulmonary Valve Replacement" OR "Open-heart
Pulmonary Valve Replacement") AND ("Repaired Tetralogy of Fallot" OR
"Tetralogy of Fallot Repair" OR "TOF Repair") AND ("Clinical outcomes" OR
"Mortality" OR "Complications"), combined with "Repaired Tetralogy of Fallot"
and clinical outcomes such as mortality. RESULTS AND DISCUSSION: Repaired
Tetralogy of Fallot (ToF) represents a chronic condition whose management has
significantly evolved, enabling increased survival. However, the initial surgical
repair is often palliative, leaving long-term sequelae such as pulmonary
regurgitation, residual right ventricular outflow tract stenosis, right ventricular
dilatation and dysfunction, and arrhythmias. Therefore, continuous monitoring
and accurate diagnosis are essential to define the optimal timing for
intervention. The advancement of imaging techniques, especially magnetic
resonance imaging and computed tomography, allows for greater effectiveness
in anatomical and functional assessment, enabling risk stratification and



personalized therapeutic indication for each patient. Pulmonary valve
replacement can be performed surgically or via transcatheter. The
percutaneous approach has proven less invasive and more advantageous in
selected patients, particularly when symptoms such as dyspnea, exercise
intolerance, or objective findings of ventricular overload and dysfunction are
present. Studies indicate positive results regarding mortality and functional
improvement. Nevertheless, there remains a risk of endocarditis after
percutaneous intervention, necessitating longitudinal monitoring. CONCLUSION:
The management of repaired ToF has been evolving with diagnostic and
therapeutic advancements that improve outcomes, prolong survival, and reduce
complications. The choice between surgical and transcatheter treatment should
be personalized, considering anatomy, symptoms, hemodynamic parameters,
and surgical risk. Pulmonary valve replacement, when performed at the
appropriate time, reduces mortality, improves cardiac function, and enhances
quality of life. However, continuous follow-up is crucial to detect potential
complications associated with interventions early.

Keywords: cyanotic heart disease. tetralogy of fallot. surgical treatment.
percutaneous treatment.
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O IMPACTO DO TRATAMENTO PERCUTANEO NO FALLOT ADULTO

FRANCO SAUL, Livia?
ARMOND, Jane?
DEBIASE, Vivian3

RESUMO

A Tetralogia de Fallot (T4F) representa a cardiopatia congénita cianética mais
comum na populagdo neonatal, cujo manejo clinico tem evoluido de forma
significativa em razdo dos avancgos diagndsticos e terapéuticos. Este trabalho
de conclusdo de curso objetiva investigar o impacto do tratamento percuténeo
em pacientes adultos com Tetralogia de Fallot previamente reparada, visando
sua relevancia clinica e a necessidade de intervengbes especializadas ao
longo da vida adulta. Realizou-se uma busca sistematica da literatura, nas
bases de dados Cochrane Library, PUBMED, SciELO, LILACS, EMBASE,
Google Académico e SCOPUS, abrangendo publica¢des entre janeiro de 2018
e dezembro de 2024. A metodologia PRISMA foi empregada para a coleta,

organizagdo e analise dos dados, utilizando termos de busca como foram
utilizados os seguintes termos de busca: "Transcatheter Pulmonary Valve
Replacement" OR "Percutaneous Pulmonary Valve Implantation” OR "TPVR"
OR "PPVI") AND ("Surgical Pulmonary Valve Replacement" OR "Open-heart
Pulmonary Valve Replacement") AND ("Repaired Tetralogy of Fallot" OR
"Tetralogy of Fallot Repair" OR "TOF Repair") AND ("Clinical outcomes" OR
"Mortality" OR “Complications”), combinados com "Repaired Tetralogy of Fallot"
e desfechos clinicos como mortalidade. A Tetralogia de Fallot (T4F) reparada
representa uma condicdo cronica cujo manejo evoluiu significativamente,
possibilitando uma maior sobrevida. Porém, o reparo cirurgico inicial € paliativo,
deixando sequelas de longo prazo como regurgitagdo pulmonar, estenose
residual do trato de saida do ventriculo direito, dilatagao e disfuncéo ventricular
direita e arritmias. Desta forma, o acompanhamento continuo e o diagnostico
preciso sao essenciais para definir o melhor momento de intervengao. Desta
forma, o acompanhamento continuo e o diagndstico preciso sao essenciais
para definir o melhor momento de intervengdo. O avango das técnicas de
imagem, especialmente ressonancia magnética e tomografia computadorizada,
permite uma maior eficacia na avaliacdo anatémica e funcional, possibilitando a
estratificacdo de risco e indicacdo terapéutica personalizada para cada

1 Livia Saul Franco Graduando em Medicina da Universidade Santo Amaro. llivia2 @estudante.unisa.br

2 Jane de Eston Armond. Doutorado, Universidade Santo Amaro -SP. jarmond @ prof.unisa.br

3 Vivian De Biase. Especialista em cardiologia, Hospital Rede D’Or S3o Luiz Do Morumbi —
debiasevivian@gmail.com
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paciente. A substituicdo da valva pulmonar pode ser realizada por via cirurgica
ou transcateter. A via percutanea mostrou-se menos invasiva € mais vantajosa
em pacientes selecionados, especialmente quando ha sintomas como dispneia,
intolerancia ao esforco ou achados objetivos de sobrecarga e disfuncao
ventricular. Estudos apontam resultados positivos no quesito mortalidade e
melhora funcional. Porém, ainda existe um risco de endocardite apds
abordagem percuténea, exigindo monitoramento longitudinal.O manejo da T4F
reparada vem evoluindo com avangos diagnosticos e terapéuticos que
melhoram desfechos, prolongam a sobrevida e reduzem complicagdes. A
escolha entre tratamento cirurgico e transcateter deve ser personalizado,
levando em consideragdo anatomia, sintomas, parametros hemodinadmicos e
risco cirurgico. A substituicdo da valva pulmonar, quando realizada no momento
adequado, reduz mortalidade, melhora funcdo cardiaca e qualidade de vida.
Entretanto, o acompanhamento deve ser continuo, a fim de detectar de forma
precoce possiveis complicagdes associadas as intervengdes.

Palavras-chave: cardiopatia ciandtica. tetralogia de fallot. tratamento cirurgico.
tratamento percutaneo.



ABSTRACT

Tetralogy of Fallot (ToF) represents the most common cyanotic congenital heart
disease in the neonatal population, whose clinical management has evolved
significantly due to diagnostic and therapeutic advancements. This research
aims to investigate the impact of percutaneous treatment in adult patients with
previously repaired Tetralogy of Fallot, highlighting its clinical relevance and the
ongoing need for specialized interventions throughout adult life. A systematic
literature search was conducted across the Cochrane Library, PUBMED,
SciELO, LILACS, EMBASE, Google Scholar, and SCOPUS databases,
covering publications between January 2018 and December 2024. The PRISMA
methodology was employed for data collection, organization, and analysis,
utilizing the following search terms: ("Transcatheter Pulmonary Valve
Replacement" OR "Percutaneous Pulmonary Valve Implantation” OR "TPVR"
OR "PPVI") AND ("Surgical Pulmonary Valve Replacement" OR "Open-heart
Pulmonary Valve Replacement") AND ("Repaired Tetralogy of Fallot" OR
"Tetralogy of Fallot Repair" OR "TOF Repair") AND ("Clinical outcomes" OR
"Mortality" OR "Complications"), combined with "Repaired Tetralogy of Fallot"
and clinical outcomes such as mortality. Repaired Tetralogy of Fallot (ToF)
represents a chronic condition whose management has significantly evolved,
enabling increased survival. However, the initial surgical repair is often
palliative, leaving long-term sequelae such as pulmonary regurgitation, residual
right ventricular outflow tract stenosis, right ventricular dilatation and
dysfunction, and arrhythmias. Therefore, continuous monitoring and accurate
diagnosis are essential to define the optimal timing for intervention. The
advancement of imaging techniques, especially magnetic resonance imaging
and computed tomography, allows for greater effectiveness in anatomical and
functional assessment, enabling risk stratification and personalized therapeutic
indication for each patient. Pulmonary valve replacement can be performed
surgically or via transcatheter. The percutaneous approach has proven less
invasive and more advantageous in selected patients, particularly when
symptoms such as dyspnea, exercise intolerance, or objective findings of
ventricular overload and dysfunction are present. Studies indicate positive
results regarding mortality and functional improvement. Nevertheless, there
remains a risk of endocarditis after percutaneous intervention, necessitating
longitudinal monitoring. The management of repaired ToF has been evolving
with diagnostic and therapeutic advancements that improve outcomes, prolong
survival, and reduce complications. The choice between surgical and
transcatheter treatment should be personalized, considering anatomy,
symptoms, hemodynamic parameters, and surgical risk. Pulmonary valve
replacement, when performed at the appropriate time, reduces mortality,
improves cardiac function, and enhances quality of life. However, continuous
follow-up is crucial to detect potential complications associated with
interventions early.

Keywords: cyanotic heart disease. tetralogy of fallot. surgical treatment.
percutaneous treatment.
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1 INTRODUGAO
A tetralogia de Fallot (T4F) corresponde a cardiopatia congénita

ciandtica mais comum na populacdo neonatal e sera discutido, na presente
pesquisa. (FORMAN et al., 2019)

A compreensdo da T4F e seu manejo clinico evoluiu ao longo das
ultimas décadas, impulsionada pelos avangos no diagnostico intrauterino, nas
intervengdes cirurgicas e percutaneas, acompanhamento de longo prazo. Esta
secao visa explorar a definicdo desta cardiopatia congénita, epidemiologia,
prevaléncia, os fatores etiologicos e anatdbmicos, diagnosticos e exames
complementares, terapéutica da T4F, alicercada em dados robustos da
literatura cientifica. (FORMAN et al., 2019)

1.1. Definigao:

A Tetralogia de Fallot (a doenga azul) é uma cardiopatia congénita,
inserida no grupo das cianogénicas, isso porque, com frequéncia leva a hipoxia
central e periférica em pacientes portadores. Foi descrita, inicialmente, por
Neils Stensen em 1673, o qual elucidou as alteracbes anatdbmicas que mais
tarde seriam categorizadas com a T4F. Por fim, em 1888 pela autoria de
Etienne-Louis Fallot, estes quatro defeitos anatdomicos foram agrupados e,
formou-se a Tetralogia de Fallot que se conhece hoje, como: obstrugdo da via
de saida do ventriculo direito (OVSVD), comunicagédo interventricular (defeito
no septo interventricular, CIV), dextroposicdo da artéria aorta e hipertrofia do
ventriculo direito. (FORMAN et al., 2019)

Fallot publicou sua pesquisa baseada em um paciente de 19 anos, que
ao longo de sua vida evoluiu com hipdxia progressiva, dispnéia, cansaco,
irritabilidade e, consequente, 6bito. Ao avaliar este individuo, apds sua morte,
descobriu-se que seu coracado apresentava as carateristicas classicas da T4F,
por isso, em um contexto de auséncia de tratamentos paliativos, cirurgicos e
percutaneo, o paciente nao resistiu. Entretanto, apenas em 1924, Maude
Abboutt consolidou a terminologia “Tetralogia de Fallot”, apds relatar uma série
de casos desta doenca. (FORMAN et al., 2019)



1.2. Epidemiologia:

A T4F é responsavel por cerca de 7 a 10% dos casos de cardiopatias
congénitas, sendo a forma mais comum do grupo de ciandticas. Esta ma
formagdo € a quinta patologia congénita cardiaca mais comum, com uma
incidéncia documentada de 34 por 100.000 nascidos vivos (com um intervalo
de confianga de 95%). Desta forma evidencia-se sua importancia clinica, em
funcdo da necessidade de intervencdo e acompanhamento especializados

desde os primeiros meses até a vida adulta. (GEVA et al., 2024)

1.3. Etiologia:

A origem desta ma formacdo esta relacionada a multifatorialidade,
genética e o ambiente como expoentes neste cenario. Desta forma, pode estar
associada ao diabetes mal controlado, consumo materno de acido retindico e
fenilcetonuria. (FORMAN et al., 2019) (WEBBER et al., 1996) (PAGE et al.,
2019)

Destacam-se, também, algumas anomalias cromossémicas como as
trissomias 21, 18 e 13. Existe, também, uma forte correlacdo entre alteragdes
como microdelegodes, cerca de 20% a 25% dos casos, na regido q11 localizada
no cromossomo 22, caracterizadas por anormalidades na microvasculatura
pulmonar, malacia da vias aéreas e disturbios neuropsiquiatricos. Podem estar
presentes em cerca de 25% dos casos, sendo associada a presenca de uma
imunodeficiéncia primaria como a Sindrome DiGeorge. Nesta doencga, ocorre
uma delecdo mais significativa, proporcionando uma parcial, total ou completa
auséncia da funcionalidade dos linfocitos T de defesa. E, também, esta ligada a
anormalidades craniofaciais, hipocalcemia e frequente atraso cognitivo nestes
pacientes. (FORMAN et al., 2019) (WEBBER et al., 1996) (PAGE et al., 2019)
(STARR, 2010)

Mutagcbes em certos fatores de transcricdo envolvidos na morfogénese
cardiaca (por exemplo, NKX2.5, GATA-6, GATA-4, HAND1, HAND2, ZFPM2 e
NF-ATC) também foram associadas a T4F ndo sindrbmica. Em geral, mutac¢des
no gene NKX2.5 sdo comumente observadas em cardiopatia congénita familiar.
Tais dados sao de extrema importancia, a fim de garantir que fetos que

carreguem estes defeitos possam desfrutar de assisténcias especializadas em



grandes centros de cuidados em cardiopatias congénitas e, também, prover a
mae que possa seguir um aconselhamento genético e planejamento familiar.
(FORMAN et al., 2019) (WEBBER et al., 1996) (PAGE et al., 2019) (STARR,
2010)

1.4. Anatomia:

Na formagao do sistema cardiovascular, os vasos da base se formam
separadamente da massa cardiaca, desta forma, devem se conectar aos
ventriculos, o que leva a uma rotacao e septacao destas estruturas vasculares.
Em um coragédo normal, a rotacéo faz o septo infundibular se conectar ao septo
interventricular e a artéria pulmonar, anteriormente ao ventriculo direito. A aorta
se conecta, posteriormente, ao ventriculo esquerdo. Ja no contexto da
tetralogia de Fallot (figura 1), acontece uma anteriorizagdo (desvio antero-
superior) do septo infundibular, o que causa as demais alteracbes desta
cardiopatia congénita, que sao: obstrugdo da via de saida do ventriculo direito,
comunicacgao interventricular, dextroposicdo da aorta (a aorta se conecta
anteriorizada ao ventriculo direito) e hipertrofia ventricular direita
(GOLDMUNTZ et al., 1998)

Pulmonic

stenosis Malposition

of the aorta

Ventricular
septal defect
(VSD)

Right ventricular hypertrophy

Figura 1: Representagao dos quatro defeitos da Tetralogia de Fallot (T4F)

Fonte: Forman J, et al. Crit Care Nurs Clin North Am. 2019.



1.4.1. Defeito no Septo Interventricular (CIV):

O defeito no septo interventricular decorre do desvio antero-superior da
sua parte inicial, denominada septo infundibular. A figura dois mostra que
anatomicamente, acaba por se instalar uma comunicagao interventricular (CIV),
entre o VD (ventriculo direito) e VE (ventriculo esquerdo). (GOLDMUNTZ et al.,
1998). (STARR, 2010)

A comunicagao interventricular, no contexto da tetralogia de Fallot, cerca
de 80% dos casos € de origem perimembranosa, em posicédo subadrtica e
ampla. Em 15 a 20% dos casos, pode ser muscular. E, por fim, pode ser
duplamente relacionada, ou seja, estar posicionada entre a valva aortica e
pulmonar como se ndo houvesse nenhum tecido do septo infundibular nesta
localizacdo, que se denomina “Fallot do Oriente”, representando 5% dos casos.
(GOLDMUNTZ et al., 1998)(STARR, 2010)
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Figura 2: Formacg&o normal do coragcdo e com Tetralogia de Fallot.
Fonte: Children’s Hospital of Orange County. CHOC.

1.4.2. Estenose Pulmonar (EP):
A estenose pulmonar ocorre quando existe uma diminuicdo na luz da
valva, diminuindo o fluxo sanguineo. Em razdo do defeito septal associado a

obstrugdo da via de saida do VD, ocorre a estenose da valva pulmonar



presente no interior da artéria pulmonar. (FORMAN et al., 2019). (STARR,
2010)

A valva pulmonar saida (figura 3) € composta por trés folhetos
denominados cuspides, porém, no cenario da Tetralogia de Fallot a valva é
bicuspide em 70% dos casos, desta forma, € formada por duas cuspides
levando a uma estenose infundibulo-valvar (figura 4). Por outro lado, ocorre a
agenesia da valva pulmonar (auséncia total dos folhetos da valva), resultando
em uma insuficiéncia pulmonar importante durante a vida intrauterina. Desta
forma, ocorre uma dilatagdo do tronco pulmonar e dos ramos pulmonares,
levando a sintomas respiratorios importantes no periodo pds-natal, decorrente
de compressdo extrinseca da arvore bronquica pelo ramo direito da artéria
pulmonar. (FORMAN et al., 2019).
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Figura 3: Valvas cardiacas.
Fonte:Sundjaja & Bordoni. StatPearls. 2023
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1.4.3. Hipertrofia do Ventriculo Direito

A hipertrofia do ventriculo direito (HVD) ocorre quando a musculatura do
ventriculo direito (VD) se torna espessada, porém, ndo esta presente ao
nascimento e, sim, se desenvolve como uma sequela da anormalidade
morfolégica intrauterina. No periodo pos-natal, a HVD se estabelece
progressivamente devido a combinagdo da pressado sistémica no VD, da
obstrucdo da via de saida do VD e da presenca de um defeito do septo
interventricular grande e n&o restritivo.(APITZ; WEBB; REDINGTON, 2009)
(YOO et al., 1999).

1.4.4. Obstrugao da Via de Saida do Ventriculo Direito

A obstrugdo da via de saida do ventriculo direito envolve diversas
estrutura ali presentes, podendo ser categorizada como estenose: infundibular,
valvar, supra valvar (tronco pulmonar) e ramos pulmonares. Porém, em cerca
de 75% dos casos, encontram-se estenoses infundibulo-valvares. Em casos de
estenoses nos ramos pulmonares ou hipoplasicos, denomina-se Fallot de “ma
anatomia”. (APITZ; WEBB; REDINGTON, 2009) (YOO et al., 1999).

Em 70% dos casos ocorre obstrugdo moderada. Ja alguns pacientes,
cerca de 30%, possuem obstrugcdo grave ao fluxo pulmonar, podendo até
simular o cenario de atresia pulmonar. E, por fim, a minoria dos pacientes,

conhecidos como “Pink Fallot” que representam 5% dos casos, com obstrugao



leve, podendo cursar até com hiperfluxo pulmonar. (APITZ; WEBB;
REDINGTON, 2009) (YOO et al., 1999).

A obstrucdo da via de saida do ventriculo direito resulta em um hipofluxo
pulmonar, aumentando a dificuldade do sangue em se oxigenar ao passar
pelos pulmdes. Desta forma, ocorre um desvio deste sangue da direita para
esquerda (shunt direita-esquerda). O shunt resulta no estado de hipoxemia do
paciente, agravando o quadro clinico. Tal cenario, ao se tornar cronico, pode
provocar um estimulo a eritropoese (produgdo de glébulos vermelhos),
policitemia, aumento da viscosidade sanguinea, o que favorece o
acontecimento de eventos trombo-embdlicos graves. (APITZ; WEBB;
REDINGTON, 2009) (YOO et al., 1999).

Os lactentes portadores da T4F podem apresentar cianose intensa
decorrente da hipoxemia crdnica, isso se estabelece, por meio de choros
persistentes e incontrolaveis, cansago extremo, taquicardia e baixa tolerancia
aos esforgos fisicos. A sintomatologia clinica pode ser explicada através da
seguinte cascata de acontecimentos: o aumento da resisténcia pulmonar,
associado a queda do fluxo pulmonar, leva a diminuicdo da resisténcia
sistémica. Por isso, o bebé passa a apresentar tais sintomas respiratorios.
(APITZ; WEBB; REDINGTON, 2009) (YOO et al., 1999).

A manifestagao clinica da tetralogia de Fallot (T4F) pode variar conforme
0 grau de obstrugéo da via de saida do ventriculo direito (OVSVD). Portadores
desta anormalidade, leve, apresentam saturagdes de oxigénio normais, porém,
podem evoluir com sinais e sintomas relacionados a hipercirculagdo pulmonar.
Desta maneira, devido a redugao progressiva da resisténcia vascular pulmonar
nas primeiras semanas ou meses de vida, pode ocorrer um desvio sanguineo
do ventriculo esquerdo para o ventriculo direito, por meio do defeito do septo
ventricular. Tal desvio da esquerda para a direita pode, ao longo dos anos,
resultar no desenvolvimento de insuficiéncia cardiaca. Esses lactentes que
possuem o shunt esquerda-direita, mantém boa oxigenacédo, sdo comumente
denominados "tetralogias rosadas" (pink tets). (APITZ;, WEBB; REDINGTON,
2009) (YOO et al., 1999).



Lactentes com OVSVD de grau moderado mantém uma relagdo quase
equilibrada entre o fluxo sanguineo pulmonar e o fluxo sistémico, com
saturacbes de oxigénio em torno de 90%. Essa relativa estabilidade
hemodindamica impede geralmente o desenvolvimento de hipercirculagao
pulmonar ou insuficiéncia cardiaca. Esses bebés, em geral, mantém coloragao
cutanea rosada e evoluem com crescimento e desenvolvimento adequados.
(APITZ; WEBB; REDINGTON, 2009) (YOO et al., 1999).

Em casos graves, ha uma redugdo importante do fluxo sanguineo
pulmonar e um aumento do fluxo sistémico. Essa condi¢cdo favorece o desvio
de sangue nao oxigenado do ventriculo direito para o ventriculo esquerdo,
através da comunicacdo dos ventriculos. Neste cenario, o fluxo pulmonar
depende da presenca de uma persisténcia do canal arterial, ou de artérias
colaterais aortopulmonares maiores. Esses recém-nascidos manifestam
saturacdes de oxigénio em torno de 70% e cianose grave. Adicionalmente a
isso, bebés com T4F podem sofrer com episodios hiperciandticos, conhecidos
como crises hiperciandticas. Tais eventos ocorrem em razao de alteragdes
subitas na proporgdo entre os fluxos pulmonar e sistémico. Nesta situacao,
acontece aumento da resisténcia vascular pulmonar associado a reducao da
resisténcia vascular sistémica, proporcionando o desvio de sangue venoso do
ventriculo direito para o ventriculo esquerdo através da comunicagao
intraventricular. (APITZ; WEBB; REDINGTON, 2009) (YOO et al., 1999).

Clinicamente, esses momentos sao marcados por irritabilidade intensa,
choro inconsolavel, respiragdo ofegante (hiperpneia), cianose profunda,
palidez, letargia, auséncia de sopros cardiacos audiveis e, em casos graves,
perda de consciéncia. Outros sinais e sintomas, sdo: dispneia, sincope,
convulsdes, posigdes de cocoras (no sentido de melhorar o retorno venoso e
consequente aumentar o fluxo pulmonar. Ao exame fisico, pode-se observar:
cianose central, hipofonese ou auséncia da segunda bulha, sopro sistélico no
bordo esternal esquerdo alto no padrdo crescendo-decrescendo (sopro em
diamante), baqueteamento digital pode acontecer também, porém, é um sinal
de hipoxemia cronica. (APITZ; WEBB; REDINGTON, 2009) (YOO et al., 1999).



A crise hipercianética pode induzir uma acidose metabdlica, o que
intensifica ainda mais a resisténcia vascular pulmonar, agravando o desvio da
direita para a esquerda. Quando o fluxo sanguineo pulmonar n&o pode ser
restabelecido com medidas clinicas, pode ser necessaria uma intervengao
cirurgica de urgéncia, seja paliativa ou corretiva. (APITZ; WEBB; REDINGTON,
2009) (YOO et al., 1999).

1.4.5. Dextroposi¢cdo da Aorta:

Acontece quando a artéria aorta esta deslocada para a direita,
conectando-se ao VD e VE. Juntamente, a obstrucdo da via de saida do VD,
ocorre o desvio de fluxo sanguineo através do defeito do septo interventricular
do VD para o VE e a aorta sobreposta facilita a ejecdo de sangue dessaturado
para a circulacéo sistémica. (APITZ; WEBB; REDINGTON, 2009) (YOO et al.,
1999).

1.5. Abordagem diagnéstica

Em razao do quadro clinico da T4F, sendo o tipicamente uma cardiopatia
congénita cianotica, como evidenciado anteriormente, &€ de extrema
importancia a solicitacdo de alguns exames para iniciar a trajetéria diagnostica
destes pacientes. Exames laboratoriais, em destaque, hemograma completo
pode evidenciar um aumento no hematocrito, hemoglobina e na contagem de
hemacias do recém-nascido. A medida que a crianca cresce, as alteracdes
tendem a aumentar. (PICON, 2010; HAY et al., 2015)

1.5.1. Exames Complementares

Os exames complementares de radiografia de térax e o ecocardiograma
sdo os principais exames de imagem utilizados para diagnosticar a tetralogia
de Fallot. (CROTI et al., 2012) (HAY et al., 2015)

1.5.1.1. Radiografia de Torax:

Os achados tipicos na radiografia de toérax incluem uma silhueta
cardiaca de tamanho normal com apice voltado para cima e um segmento
cébncavo ou em forma de bota (figura 5) da artéria pulmonar principal. Outros
achados possiveis correspondem ao arco aértico e diminuicdo do fluxo
pulmonar. A dextrocardia e situs inversus, apesar de incomum, podem ser

identificados por meio de raios-x. As artérias pulmonares podem se apresentar



distendidas aneuristicamente em criangas com os folhetos rudimentares da
valva pulmonar. (CROTI et al., 2012) (HAY et al., 2015) (PICON, 2010; HAY et al.,

2015).

o,

Figura 5: Formato em bota da tetralogia de Fallot.
Fonte: Friedli B. Tetralogia de Fallot. EMC — Pediatria. 2004;39

1.5.1.2. Eletrocardiograma:
O eletrocardiograma do paciente com Tetralogia de Fallot apresenta um

desvio do eixo para a direita, onda R de baixa amplitude em V5 e V6, ondas R

proeminentes em V1 e ondas T eretas em V1, caracteristicas de aumento do

atrio direito e hipertrofia ventricular direita.
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Figura 6: ECG de 12 derivagdes (25 mm/s) registrado aos sete anos de
idade (NIKUS et al., 2022)

A figura 6 evidencia um ritmo sinusal de 76 bpm com intervalos PQ e QT
normais. Observa-se bloqueio de ramo direito com duragao do QRS de 150 ms.
Ha um “eixo noroeste” o eixo frontal do QRS esta entre -90° e +180°
(aproximadamente —140°). Nas derivagdes inferiores, os complexos QRS sao
largos e fragmentados. Ha sinais de hipertrofia e sobrecarga do ventriculo
direito: na derivagcédo V1, tanto a onda R (9 mm) quanto a onda R’ (39 mm)
apresentam grande amplitude, e ha segmentos ST assimétricos com inclinagéo
descendente nas derivagbes V1-V4. A onda T é negativa em V1 e bifasica
(negativa-positiva) nas derivagdes V2-V4. (NIKUS et al., 2022)

Il aVF V3 V6

Figura 7: Um ECG de 12 derivagdes (25 mm/s) registrado aos 22 anos
de idade. (NIKUS et al., 2022)

A figura 7 mostra uma bradicardia sinusal de 44 bpm com intervalos PQ
e QT normais. Observa-se bloqueio de ramo direito e a duragao do QRS é de
156 ms. O eixo frontal do QRS esta entre —90° e £180°, compativel com eixo
noroeste. Comparado ao primeiro ECG, a amplitude da onda R (9 mm) e da
onda R’ (27 mm) na derivagao V1 diminuiu, e as alteragdes de ST/T nas
derivagbes V1-V4 estdo menos evidentes. Nas derivagdes | e aVL, ha
depressao do segmento ST com inclinacdo descendente, e as ondas T s&o

bifasicas (negativas-positivas). (NIKUS et al., 2022)



1.5.3. Ecocardiograma

O ecocardiograma € o padrdo ouro para o diagnostico de T4F, n&o
invasivo, que possibilita a visualizagdo da anatomia desta cardiopatia
congénita. (BEDAIR; IRIART, 2019).

Observa-se a presencga e gravidade da via de saida do ventriculo direito,
anormalidades associadas e o numero de defeitos no septo interventricular,
artérias coronarias (uma vez que seu cruzamento com a via de saida do VD
pode dificultar a abordagem cirurgica desse paciente). Porém, apresenta

limitagbes quanto a avaliagdo das artérias pulmonares distais. (BEDAIR;

IRIART, 2019).

Os objetivos da avaliagéo inicial podem ser resumidos da seguinte forma:
(BEDAIR; IRIART, 2019).

Presenca ou auséncia do timo.

Situs visceral e atrial.

Conexdes venosas pulmonares e sistémicas, bem como a presenca de
defeitos do septo interatrial.

e Morfologia e fungdo das valvulas atrioventriculares (AV) — investigar
especialmente a anatomia compativel com defeito do septo
atrioventricular (DSAV).

Morfologia do defeito do septo interventricular (CIV) e dire¢do do shunt.
Tamanho, morfologia e fungéo dos ventriculos esquerdo (VE) e direito
(VD).

e Anatomia cono-truncal e grau de estenose da via de saida do ventriculo
direito (VSVD).
Tamanho do anel pulmonar e morfologia da valvula pulmonar.
Tamanho da artéria pulmonar principal e dos ramos pulmonares. Deve-
se descartar anormalidades na origem ou trajeto de uma artéria
pulmonar, como “pulmonary artery sling” ou desconexdo da artéria
pulmonar esquerda (LPA) ap6s o fechamento do ducto arterioso (PDA).
Lado do arco adrtico e padrao de ramificagao.
Origem e perviedade do ducto arterioso (PDA) ou presenga de colaterais
aorto-pulmonares.

e Anatomia das artérias coronarias.

Quanto a sua aplicabilidade, permite o diagndstico precoce desta
cardiopatia, ainda no pré-natal, através da ecocardiografia fetal. Ao realizar o

ecocardiograma, com o feto ainda no ambiente intrauterino, podem ser



identificadas as anormalidades anatémicas, assim, encaminhar a gestante para

um planejamento do parto em local especializado. (CROTI et al., 2012).

E possivel visualizar a VSVD e a CIV através do corte paraesternal do
eixo curto também. A CIV pode se apresentar de tamanho consideravel e
mostra perimembranosa. Entretanto, existem outros tipos de CIV na Tetralogia
de Fallot, ndo tdo comuns, por exemplo, a subaodrtica com borda muscular e
perimembranosa. (CROTI et al., 2012).
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Figura 8: Imagem da janela paraesternal de eixo curto do
ecocardiograma. (BAILLIARD; ANDERSON, 2009).

A figura 8 demonstra a imagem estatica em corte paraesternal de eixo
curto do ecocardiograma de um paciente com tetralogia de Fallot revelando o
desvio antero-cefalico do septo de saida para o trato de saida do ventriculo
direito. (BAILLIARD; ANDERSON, 2009)

1.5.4. Ressonancia Nuclear Magnética e Tomografia Computadorizada

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 19 eficiéncia da ressonancia tridimensional com
gadolineo. Além de ser eficiente no pré-operatério, também ¢é importante no
pos-operatorio de cirurgia de corregcdo de tetralogia de Fallot, pois pode
detectar problemas regurgitantes, tal como a insuficiéncia pulmonar, que € uma
possivel complicagao pos cirargica no reparo de TF. (BAILLIARD; ANDERSON,
2009)

Os avancos tecnolégicos em tomografia computadorizada cardiaca tém
melhorado o diagndstico em cardiopatias congénitas complexas, em especial
na T4F, estabelecendo-se como diagnéstico complementar de elevada
precisdao. Os avangos tecnoldgicos recentes direcionados a otimizacdo de
protocolos de baixa dose de exposi¢cdo ‘a radiagdo, posicionam a tomografia
computadorizada cardiaca como uma alternativa viavel a ressonancia
magnética cardiaca (RMC). Neste sentido a utilizacdo da TCC constitui uma
ferramenta diagndstica de segunda linha apds a avaliagao por ecocardiografia.
(BAILLIARD; ANDERSON, 2009)

A técnica de tomografia computadorizada possui como caracteristicas
atuais uma resolugao espacial inferior a 0,5 mm associada a tempos de
aquisicdo da imagem significativamente reduzidos em torno de alguns
segundos. A combinacdo de resolugédo temporal e espacial diminutas permite

uma caracterizacdo anatbmica detalhada das estruturas cardiovasculares



complexas, tornando-se fundamental no planejamento terapéutico de
cardiopatias como a T4F. A exposicéo a radiagao emitida durante a tomografia
torna-se a principal barreira a utilizagdo deste exame. A exposi¢ao cumulativa
de doses de radiagao suscitam preocupacdes em especial na populacao
pediatrica, demandando especial atengdo ao controle de doses e a avaliagao
do risco beneficio. (BAILLIARD; ANDERSON, 2009)

A TC cardiaca é frequentemente utilizada na caracterizagdo anatémica
das artérias coronarias e na definicao precisa da arquitetura vascular toracica.
Formando, assim, informagdes cruciais para o planejamento cirurgico desta
cardiopatia congénita. Desta forma, revela-se valiosa em variantes anatémicas,
incluindo a TF associada a atresia pulmonar ou, no espectro oposto, a TF com
auséncia congénita da valva pulmonar. (CROTI et al.,, 2012) (BAILLIARD;

ANDERSON, 2009)

A possibilidade de fornecer uma avaliagdo abrangente, anatomicamente,
nao invasiva, permite que funcione como uma alternativa diagndstica robusta,
reservando o cateterismo cardiaco para casos que demandem intervengdes
percutédneas terapéuticas. (CROTI et al.,, 2012) (BAILLIARD; ANDERSON,

2009)

A angiografia convencional manteve-se como o padrdo-ouro para a
avaliacdo pré-operatéria da tetralogia de Fallot durante décadas. Entretanto,
em razao dos progressos substanciais nas técnicas de imagem seccional tém
possibilitado a definicdo ndo invasiva de detalhes anatémicos complexos,

abrangendo tanto estruturas intracardiacas quanto extracardiacas. (CROTI et

al., 2012). (BAILLIARD; ANDERSON, 2009)

Tal evolugdo permite uma caracterizagao fiel da anatomia dos ramos
pulmonares e do padrao de distribuicdo das artérias coronarias, informacdes
anteriormente obtidas via métodos invasivos. Desta maneira, a angiografia por
raios-X tem assumido um papel mais especifico, reservando-se como
modalidade de escolha primariamente quando oferece suporte direto a

intervencbes percutaneas, representando uma mudanca fundamental no



paradigma diagndstico das cardiopatias congénitas complexas. (CROTI et al.,

2012) (BAILLIARD; ANDERSON, 2009)

Esse fendmeno reflete ndo apenas os avangos tecnolégicos, mas
também uma abordagem mais focada e menos invasiva na avaliacdo de
pacientes pediatricos com cardiopatias congénitas, otimizando a precisao
diagndstica e a seguranga do paciente. (CROTI et al., 2012). (BAILLIARD;

ANDERSON, 2009)
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Figura 9: Ressonéncia magnética de um paciente adulto com Tetralogia
de Fallot. (BAILLIARD; ANDERSON, 2009)

Na figura 9 é apresentada a ressonancia magnética cardiaca em um
paciente adulto com tetralogia de Fallot corrigida na infancia por ressecgao do
musculo infundibular e colocagdo de um conduto entre o ventriculo direito e as

artérias pulmonares:
(a) mostra dilatacao e hipertrofia do ventriculo direito. Revela também

(b), o conduto homogénico estendtico e tortuoso, responsavel pela
dilatagao e hipertrofia do ventriculo direito. (BAILLIARD; ANDERSON, 2009)



Figura 10: Angiotomografia de paciente com Tetralogia de fallot.
(ZUCKER, 2021)

A figura 10 mostra a apresentacédo da Tetralogia de Fallot convencional
com artérias pulmonares hipoplasicas e um ducto arterioso patente. E um corte
axial reformado em projecédo de intensidade maxima de uma angiotomografia
computadorizada de térax com contraste em um menino de 4 dias de vida
mostra artérias pulmonares confluentes e com arborizagcdo normal, porém
hipoplasicas (setas). (ZUCKER, 2021)

1.5.5. Cateterismo Cardiaco

O cateterismo cardiaco € um procedimento percutaneo de diagndstico
controverso na avaliagao de neonatos com cardiopatias congénitas complexas,
especialmente na Tetralogia de Fallot (T4F). A natureza invasiva do
procedimento em recém-nascidos implica em consideracdes clinicas e éticas a
serem balanceadas, tornando sua indicacao restrita a situagcdes especificas,
nas quais, a ecocardiografia transtoracica possui limitagdes. Nestes casos o
procedimento apresenta boa eficacia diagndstica amplamente conhecida.
(CROTI et al., 2012). (ZUCKER, 2021)

As indicagbes primarias para o estudo hemodinamico invasivo incluem
pacientes com historico de procedimentos cirurgicos prévios, especificamente

aqueles submetidos as derivagdes sistémico-pulmonares, bem como neonatos



candidatos a intervengbes cirurgicas corretivas. Nestes casos, o estudo
angiografico torna-se fundamental para a avaliacdo precisa de estenoses
pulmonares e para a caracterizagdo anatdbmica detalhada das artérias
coronarias (CROTI et al., 2012). (ZUCKER, 2021)

Os achados hemodinamicos caracteristicos demonstram a presenca de
shunt direita-esquerda em nivel ventricular na maioria dos casos estudados.
Um aspecto fisiopatolégico relevante consiste na equalizagcdo das pressdes
sistdlicas entre os ventriculos direito e esquerdo, fendbmeno atribuido a
comunicagao interventricular ampla caracteristica da TF. Contrariamente, as
pressdes atriais mantém-se dentro dos parametros fisioldégicos normais. (HAY
et al., 2012) (ZUCKER, 2021)

A andlise angiografica revela correla¢gdes importantes entre o grau de
obstrugcdo subpulmonar e os padrées de fluxo observados. Em casos de
obstrugdo subpulmonar significativa, evidencia-se desvio adrtico com fluxo
predominante da direita para a esquerda, podendo ocasionalmente envolver
também o nivel atrial. Paradoxalmente, em situacbes de obstrugdo leve,
observa-se inversdo do padrao de fluxo, com desvio da esquerda para a
direita. (CROTI et al., 2012)

Apesar de sua utilidade diagndstica, o carater altamente invasivo do
cateterismo cardiaco em populacdo neonatal constitui uma limitagao
significativa. Consequentemente, sua indicagdo deve ser criteriosa,
restringindo-se exclusivamente aos casos em que a ecocardiografia
transtoracica nao fornece informagdes anatémicas e funcionais suficientes para
a caracterizagdo completa da TF e planejamento terapéutico adequado.
(LOPEZ; CAMPOS JUNIOR, 2010)

1.6. Terapéutica

Antes do avento da cirurgia corretiva para a tetralogia de Fallot, o
progndstico era ruim, pois 0s pacientes, em sua maioria, morriam antes de
completar 30 anos. Caso nao seja corrigida, pode ser potencialmente fatal,
tendo uma sobrevida de um, trés e dez anos de 66%, 49% e 24%. (WISE-

FABEROWSKI; ASIJA; McELHINNEY, 2019)



O tratamento da tetralogia de Fallot é dividido entre clinico, cirurgico e
percutaneo/transcateter. Cada vertente possui o tempo adequado a ser
implementado e suas especificagcdes necessarias de aplicabilidade em
determinados pacientes. No periodo neonatal, o tratamento clinico tem um
papel crucial tendo em vista a existéncia de uma estenose grave ou atresia
pulmonar, considerando que a circulagdo pulmonar é canal dependente, ou
seja, o fluxo pulmonar depende da abertura do canal arterial para que ele
possa se transportar. Para isso, utiliza-se a prostaglandina E1, a fim de garantir
uma estabilidade para o paciente, por meio da persisténcia do canal arterial. Ja
no periodo pds-natal, em sua maioria, ocorre uma estenose leve a moderada,
visando evitar as crises hipoxémicas se faz o uso de propranolol para controle
de frequéncia e contratiidade cardiaca. E, também, as profilaxias para
endocardite bacteriana e para anemia ferropriva. Associado a terapia
medicamentosa, neste momento, o individuo deve ser acompanhado de perto
até o momento ideal para realizagdo da cirurgia corretiva para haver a melhor
ano quadro clinico. (GORLA et al., 2012) (SUN; PROUDFOOT; McCANDLESS,
2018) (MAWAD; MERTENS, 2018)

O tratamento agudo das crises de hipdxia, possui 0 objetivo de aumentar
a resisténcia vascular periférica, seja posicionando a crianca com os joelhos
fletidos contra o préprio térax ou, por meio de drogas vasopressoras. Outras
medidas que podem ser realizadas sio: aplicacdo de morfina pode ser
administrada como sedativo durante uma crise, aliviando a dor e a ansiedade e
ajudando a diminuir as frequéncias cardiaca e respiratéria, oxigenioterapia em
casos de desnaturacdo, hidratagcdo, betabloqueadores para controle de
frequéncia cardiaca e sedagao e/ou métodos de garantia de via aérea definitiva
como a intubagao orotraqueal. Sem tratamento cirurgico, a taxa de sobrevida
de pacientes com T4F sem defeitos cardiacos adicionais é de
aproximadamente 66% em 1 ano de idade, 40% em 3 anos, 11% em 20 anos,
6% em 30 anos e 3% em 40 anos (GORLA et al., 2012) (SUN; PROUDFOOT;
McCANDLESS, 2018) (MAWAD; MERTENS, 2018) (REFAAT, BALLOUT,
MANSOUR, 2017)



A paliagao cirurgica ou transcateter e o reparo cirurgico visam fornecer
fluxo sanguineo pulmonar adequado e estavel. O momento do reparo da T4F
ainda é incerto, com alguns centros defendendo o reparo neonatal com
melhores resultados do que a derivacido da artéria sistémica para a pulmonar,
adiando o reparo cirurgico completo para apos os primeiros 3 meses de vida. A
técnica envolve a colocacdo de um enxerto de derivagdo de Blalock-Taussig
"modificado" entre a artéria subclavia e o ramo ipsilateral da artéria pulmonar
(BRICKNER; HILLIS; LANGE, 2000) (VILLAFANE et al., 2013)

A cirurgia corretiva envolve o fechamento do defeito do septo
interventricular com um patch. Desta maneira, desloca-se a aorta para o
ventriculo esquerdo e promovendo a abertura e corregao da obstrucdo na via
de saida do ventriculo direito. Aliviando, assim, a passagem sanguinea por
meio da valvula pulmonar e artérias pulmonares. Tal alternativa, ocorre a custa
de certo grau de regurgitacdo pulmonar, quando é utilizado um patch
transanular. Pacientes com artérias coronarias andmalas e/ou auséncia da
valvula pulmonar necessitam de conduites ventriculo direito—artéria pulmonar
durante o primeiro procedimento corretivo, com necessidade de revisdes
cirrgicas subsequentes. (BRICKNER; HILLIS; LANGE, 2000) (VILLAFANE et

al., 2013)

A Tetralogia de Fallot (T4F) corrigida estd associada a desfechos
favoraveis a longo prazo, com uma sobrevida de aproximadamente 90%.
Entretanto, reconhece-se a ocorréncia de diversas sequelas hemodinamicas,
elétricas e anatdbmicas ao longo do tempo. Todos os pacientes submetidos a
correcao da T4F necessitam de acompanhamento clinico vitalicio e de
avaliagdes seriadas com métodos de imagem seccionais multimodais, a fim de
possibilitar o manejo adequado e oportuno das complicagbes tardias, que

serao discutidas nas sec¢des seguintes. (CHIU et al., 2012)

A regurgitacdo pulmonar é a alteracdo hemodinamica mais
frequentemente ocasionada em razdo da corregao cirurgica da T4F. Sua
gravidade pode variar, sendo denominada regurgitagao pulmonar livre quando

nao ha funcéo valvar efetiva (situagdo comumente associada a utilizagdo de



patch transanular). (BRAZILIAN JOURNAL OF CARDIOVASCULAR
SURGERY, 2020) (CHIU et al., 2012)

Desta forma, gradualmente ocorre uma dilatagdo progressiva do
ventriculo direito, evoluindo para disfungao ventricular direita tardia. Trata-se de
uma lesdo bem tolerada, sendo assintomatica por décadas. Porém, no
referente aos pacientes graves, portadores desta condicdo exacerbada,
tendem a precisar da substituicido da valvula pulmonar. Na atualidade, a
substituicdo da valvula pulmonar constitui o procedimento cirurgico mais

realizado em adultos com cardiopatia congénita. (BEDAIR; IRIART, 2019)

2 METODOLOGIA

Nesta etapa apresentamos a metodologia utilizada para o
desenvolvimento deste trabalho. A seguir apresentamos a estratégia de busca
de artigos cientificos na literatura especializada, a metodologia PRISMA que

corresponde e os procedimentos de analise.

2.1. Estratégia de Busca da Literatura

O estudo realizou uma busca sistematica da literatura, seguida de meta
analise, nas bases de dados Cochrane Library, PUBMED (plataforma de
busca da National Libary of Medicine), SciELO (Scientific Eletronic Libary
Online), LILACS (Literatura Latino Americana e do Caribe em Ciéncias da
Saude), EMBASE, Google Académico e SCOPUS abrangendo publicagbes

entre janeiro de 2018 e dezembro de 2024, para identificar estudos elegiveis.

Foram utilizados os seguintes termos de busca: "Transcatheter
Pulmonary Valve Replacement" OR "Percutaneous Pulmonary Valve
Implantation" OR "TPVR" OR "PPVI") AND ("Surgical Pulmonary Valve
Replacement" OR "Open-heart Pulmonary Valve Replacement") AND
("Repaired Tetralogy of Fallot" OR "Tetralogy of Fallot Repair® OR "TOF
Repair") AND ("Clinical outcomes" OR "Mortality" OR "Complications").



2.2. Metodologia Prisma

A metodologia PRISMA refere-se a um método de organizar os dados e
permite que pesquisadores relatem os dados de forma clara e estruturada,
abrangendo as etapas de busca até a sintese de resultados. Neste trabalho
optamos por seguir a metodologia PRISMA para estruturar a coleta,
organizagdo e analise dos dados obtidos. Esta metodologia consiste na
construgdo de uma lista de dados e da construgdo de um fluxograma com o

funil de artigos.

A partir da utilizacdo desta metodologia descreve-se a seguir os critérios

de incluséo, critérios de exclusdo, o fluxograma e procedimentos de analise.

Realizou-se uma busca sistematica na literatura nas bases de dados
Cochrane Library, PUBMED (plataforma de busca da National Libary of
Medicine), SciELO (Scientific Eletronic Libary Online), LILACS (Literatura Latino
Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude), EMBASE, SCOPUS e Google

Académico.

2.2.1 Critérios de Inclusao

Neste topico descrevemos os critérios de inclusao dos artigos cientificos

neste estudo.

e Tipo de estudo: estudos primarios (ensaios clinicos randomizados,
coorte, caso-controle, estudos observacionais, prospectivos e
retrospectivos);

e Populacao: pacientes adultos (=18 anos) com diagndstico de Tetralogia
de Fallot previamente corrigida;

e Intervengdo: tratamento percutaneo (ex.: implante de valvula pulmonar
transcateter, angioplastia ou stents em vias de saida do ventriculo
direito);

e Comparadores: tratamento cirurgico convencional, seguimento clinico ou
auséncia de intervencao (quando aplicavel);

e Desfechos: mortalidade, reintervencédo, complicagdes cardiovasculares,

melhora clinica ou funcional (classe funcional NYHA, capacidade de



exercicio, qualidade de vida), parametros ecocardiograficos ou
hemodinamicos;
e |dioma: artigos publicados em inglés, portugués ou espanhal,

e Periodo: publicagdes entre janeiro de 2018 e dezembro de 2024.

2.2.2. Critérios de Exclusao

e Revisdes sistematicas, revisdes narrativas, meta-analises e diretrizes;

e Relatos de caso, séries de casos com <10 pacientes;

e Estudos com populacido pediatrica ou mista sem separacao clara dos
resultados em adultos;

e Artigos que nao apresentem dados originais ou desfechos relacionados
ao impacto do tratamento percutaneo;

e Publicagbes duplicadas (sera considerado apenas o estudo mais

completo/recente).

2.2.3. Fluxograma do PRISMA
O fluxograma do PRISMA corresponde a uma andlise dos dados
extraidos das buscas nas bases de dados. Os artigos identificados nas buscas

foram consolidados no fluxograma a seguir.

2.3. Procedimento de Analise

A fim de realizar uma busca ampla utilizou-se a metodologia PRISMA foi
para a coleta, organizacdo e analise dos dados. utilizando termos de busca
como foram utilizados os seguintes termos de busca: "Transcatheter Pulmonary
Valve Replacement” OR "Percutaneous Pulmonary Valve Implantation” OR
"TPVR" OR "PPVI") AND ("Surgical Pulmonary Valve Replacement" OR "Open-
heart Pulmonary Valve Replacement") AND ("Repaired Tetralogy of Fallot" OR
"Tetralogy of Fallot Repair" OR "TOF Repair") AND ("Clinical outcomes" OR
"Mortality" OR “Complications”), combinados com "Repaired Tetralogy of Fallot"
e desfechos clinicos como mortalidade. As bases de dados escolhidas para
este trabalho foram PubMed, Scielo, Lilacs, Web of Science e Google

Académico.



Na selegao inicial foram encontrados 200 artigos, sendo encontrado 15
artigos em duplicata restando 185 artigos, dos quais apos a analise dos titulos
e resumo foram selecionados 11 artigos que foram lidos integralmente, e seus
dados tabulados conforme as seguintes variaveis: titulo e autoria, objetivo de

estudo, caracterizagao da amostra, intervencao e consideracgdes finais.

Registros identificados nas bases
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3 RESULTADOS

Os principais resultados de cada um dos 14 artigos




selecionados foram consolidados na Tabela apresentada abaixo.

A partir da analise dos artigos selecionados indicamos os principais

achados em cada um dos artigos.

. Desfec Tipo de Resultado
Artigo N o
ho estudo (Mortes - %)
Age over 35 years is
associated with increased
mortality after pulmonary | Mortalid 707 Retrospectivo 30
valve replacement in ade Multicéntrico
repaired tetralogy of Fallot:
1 results from the UK 4%
Evolution of pulmonary
valve management during | Mortalid .
repair of tetralogy of Fallot: ade 174 Restropectivo 1
2 a 14-year experience 1%
Improved outcomes after Mortalid Coorte
pulmonary valve oda : 1143 retrospectivo e 58 5%
3| replacement in repaired ade Multicéntrico
Long-term outcomes of Mortalid .
pulmonary valve d : 190 Retrospectivo 2
4] replacement in patients ade Unicéntrico 1%
Percutaneous and Surgical
Pulmonary Valve ) L
Replacement Options in | Mortalid Revisao -
5] Adult Congenital Heart ade 1900 Multicéntrico NSA | 6a10%
Preoperative predictors of
death and sustained
ventricular tachycardia Mortalid
after pulmonary valve ade 452 Coort(-?' 27
replacement in patients retrospectivo e
6| with repaired tetralogy of Multicéntrico 6%




Pulmonary valve
replacement following Mortalid 131 ) 7
repair of tetralogy of Fallot: ade Retrospectivo
7| comparison of outcomes Unicéntrico 5%
Pulmonary valve Mortalid Retrospectivo
g| replacement in tetralogy of ade 221 unicénctrico 8 4%
Fallot — who and how?
Transcatheter versus . Coorte
; Moratlid 125
9 surgi|cal pulrrt1c_)nary v_alvde C;?el 6 retrospectivo e 12 19
replacement in repare multicénirico ¢
Transcatheter-Based ]
1| Interventions for Tetralogy | Mortalid
0| of Fallot Across All Age ade NSA Revisao NSA <10%
Ventricular arrhythmic
events after transcatheter | Mortalid . 5
1 pulmonary valve ade Retrospectivo
1| replacement in adults with 81 Multicéntrico 6%
4 DISCUSSAO

A evolucao do tratamento das cardiologias congénitas tem transformado
o prognostico de individuos com Tetralogia de Fallot, permitindo que a maioria
alcance a idade adulta. No entanto, a T4F reparada confere apenas uma
solugdo paliativa, por isso, os pacientes frequentemente enfrentam desafios ao
longo da vida como arritmias, disfungdo ventricular e a necessidade de
reintervengdes. A monitorizagdo continua e a compreensdo dos fatores

preditores de eventos adversos, incluindo a mortalidade, sdo imperativas.

O reparo cirurgico precoce da T4F ampliou drasticamente a sobrevida
dos pacientes, promovendo uma maior e melhor qualidade de vida no poés

cirurgico. Ainda que isso se traduza em uma série de novos desafios

hemodinamicos, gerando sintomatologia de problemas na valva pulmonar
residual, ao longo de suas vidas. Desta forma, a T4F reparada € uma condi¢cao
crbnica que demanda acompanhamento continuo, as sequelas mais comuns
sdo a regurgitacdo pulmonar (RP) crbnica, a estenose residual do trato de
saida do ventriculo direito (TSVD), a dilatagao e disfungédo ventricular direita

(VD), e as arritmias.

Um grande desafio se impde nas complexas interrelagbes entre o
diagndstico, as abordagens terapéuticas e os desfechos de longo prazo. Isso

porque, o correto é individualizar e personalizar o atendimento para cada



paciente. Principalmente, buscando diminuir a mortalidade e morbidade, o que

permite otimizar a expectativa e qualidade de vida dos pacientes.

O ponto inicial de qualquer tratamento corresponde a acuracia
diagndstica, sendo essencial dimensionamento da enfermidade para se tragar
a melhor rota de tratamento. Sob este olhar, o correto planejamento do
tratamento necessita de um diagndstico preciso, as técnicas de diagnodstico por
imagem evoluiram consideravelmente nas ultimas décadas, tanto em preciséo
de deteccdo quanto em reducdo de exposicao a radiacdo. Desta forma,
possibilita cada vez mais uma maior e melhor precisdo diagnostica. A partir
disso, pode-se obter informagdes anatdmicas e funcionais mais detalhadas, o

que fortalece a identificagcado de riscos e a melhor decisio terapéutica.

A abordagem transcatéter da valva pulmonar emergiu como ponto
crucial no manejo de longo prazo de pacientes com Tetralogia de Fallot (T4F)
reparada, promovendo uma alternativa menos invasiva a reintervencao
cirargica. A decisao de indicar tal abordagem é multifacetada, baseada em uma
avaliagao criteriosa dos sintomas do paciente seja por regurgitagao
significativa, estenose residual ou uma combinagdo de ambos, que resulta em
remodelamento do ventriculo direito associado comprometimento funcional. E
também, parametros hemodinamicos e achados de imagem. Desta maneira,
podem ser subdivididos em sintomaticos e objetivos, baseados em parametros

quantificaveis de imagem e hemodinamica.

4.1. Critérios Sintomaticos

A sintomatologia apresentada pelo paciente € um pilar essencial em
relagdo a terapéutica da abordagem da valva pulmonar, pois atinge
diretamente a qualidade de vida do paciente. Inicialmente, ocorre uma
intoleréncia aos esforgos fisicos, sendo a principal indicagdo para abordagem

percutanea. Além disso, outros sintomas que justificam essa intervencao sao:

e Dispneia progressiva: dificuldade respiratoria associada a piora aos

esforgos, podendo progredir para o repouso em casos mais graves.



e Fadiga: sensagdo de cansago constante, fraqueza que limitam as

atividades de vida diaria.

e Palpitacdes: batimentos cardiacos acelerados, podem estar associados
a arritmias.
e Sincope: perda transitéria que pode estar relacionada a quadros de

arritmia e comprometimento hemodinamico.

4.2. Critérios Baseados em Parametros Hemodinamicos e de Imagem
Na auséncia de sintomas, ou a fim de corroborar a necessidade de
intervengado, a abordagem percutanea é indicada na vigéncia de achados de

disfuncdo do ventriculo direito em razdo de problemas na valva pulmonar.
(FLORES-UMANZOR et al., 2024)

Critérios de indicacdo de aboragem percutdnea segundo Flores-Umanzor
(2024):

Sobrecarga Volumétrica do Ventriculo Direito (Avaliados por Ressonancia
Magnética Cardiaca - RMC):

e indice de Volume Sistdlico Final do VD (RVESVi) > 80 mL/m2 Tal
parametro traduz a existéncia de uma dilatagado do VD depois da sistole,
refletindo uma sobrecarga crénica.

e indice de Volume Diastdlico Final do VD (RVEDVi) > 160 mL/mz O
aumento deste volume, expressa a dilatacdo do VD apds a diastole,
assim, indica uma sobrecarga volumétrica crbnica atribuida pela
regurgitacdo da valva pulmonar.

e RVEDVi > 2 vezes o indice de volume diastélico final do VE (LVEDVi).
Esse cenario representa a comparagao entre a dilatagdo do VD a do
ventriculo esquerdo (VE), evidenciando uma desarmonia e sobrecarga
seletiva do VD.

Disfungao Ventricular Direita (Avaliados por RMC ou Ecocardiografia):

e Fragao de Ejecao do VD (RVEF) < 45%. Uma RVEF reduzida traduz a
presenga de um quadro de insuficiéncia ventricular direita com fragao de
ejecdo reduzida, dessa maneira, evidencia a perda da capacidade
contratil do VD, em estagio mais avangado de disfungdo que implicam
em piores prognosticos.

Estenose Pulmonar (Avaliados por Ecocardiografia ou Cateterismo Cardiaco):

e Gradiente de pico de pressdao no TSVD > 35 mmHg. Uma estenose
significativa cria uma resisténcia ao fluxo sanguineo do VD para a artéria



pulmonar, levando a sobrecarga pressorica e, consequente, aumento da
parede ventricular direita.

Regurgitacao Tricuspide:

e E caracterizada por uma piora progressiva, desta forma, a regurgitagéo
tricispide, ocasiona uma hipertrofia ventricular direita. Tal dilatagcdo que
acomete o VD pode levar ao aumento do anel tricuspide e,
consequentemente, a insuficiéncia da valva tricuspide, agravando ainda
mais 0 quadro de sobrecarga volumétrica do VD.

Arritmias Ventriculares:

e Em razao da hipertrofia ventricular direita, podem ocorrer quadros de arritmias
cardiacas desencadeadas pelo aumento da parede do VD. Desta forma, é
necessario o paciente seja submetido a um estudo eletrofiolégico para
diagnosticar a presenca destes disturbios de condugéo. A fisiopatologia envolve
a dilatacao e fibrosa do VD as quais propiciam o estabelecimento de arritmias e

disturbios de condugéo elétrica. Como, por exemplo, taquicardia ventricular
sustentada e fibrilagdo ventricular, que podem levar a morte subita. O
reparo por via transcatéter da valva pulmonar, tende melhorar a condi¢gao
de hipertrofia do VD e melhora do quadro de arritmia. O qual pode
conter: dispneia, sincope e taquicardia a fim de compensar e estabilizar
o funcionamento do coragdo. Assim, consegue-se reparar substrato
arritmico através da melhora hemodinamica e do remodelamento.

4.3. Achados de Imagem

Os exames de imagem progrediram e evoluiram consideravelmente a
fim de fornecer detalhes anatémicos e funcionais fieis e especificos, com o
intuito de guiar as diversas possibilidades terapéuticas para cada caso de
forma individual. A Ressonancia Magnética Cardiaca (RMC) e a Tomografia
Computadorizada (TC) sdo exames indicados a fim de quantificar os volumes
ventriculares, bem como, fragdo de ejecdo do VD e VE e, também, fracdo de
regurgitacao pulmonar. Desta maneira, associando a clinica do paciente aos
achados de imagem, pode-se chegar a conclusdes diagnosticas mais precisas

e de forma individualizada.

Quanto ao cateterismo, por ser um procedimento invasivo, cada caso
deve ser analisado para que se indique a realizagcdo deste exame. Isso porque,
como beneficios, pode-se obter achados hemodinamicos e angiograficos
importantes para a avaliagdo do paciente, como: presenca de shunts (indicar
para qual lado ele acontece), gradientes pressoéricos de cada ventriculo, ajuda
e possibilita o entendimento da anatomia complexa das coronarias e artéria
pulmonar. Porém, como maleficios, € necessario considerar que se trata de um

procedimento invasivo e sua aplicabilidade deve ser restritiva a pacientes que



os beneficios superam os maleficios. Principalmente, quando se coloca em
questdo a melhora clinica do paciente, diminuicdo dos sintomas de
regurgitacdo pulmonar por meio do reparo transcatéter da valva pulmonar. O
qual deve ser realizado apds o estudo anatémico das estruturas vasculares do

paciente.

No que tange a TC se concretizou como uma opgao em razao de sua
excepcional resolugdo espacial e rapidez de aquisicdo. Inicialmente, As
preocupacdes eram focadas na radiagdo ionizante, entretanto, tém sido
mitigadas em razao da redugao de dose, como o gating sistolico prospectivo,
permitindo doses efetivas pediatricas para estudo coronariano e vascular
toracico. Isso coloca a TC como uma alternativa real a RMC e uma opcéao
importante para o planejamento cirurgico em anatomias complexas, como por
exemplo, T4F com atresia pulmonar ou auséncia de valva pulmonar. Desta
forma, reservando o cateterismo para intervencdes nestes casos complexos os
quais necessitam de um bom entendimento anatémico do paciente. A TC
também ¢é essencial para a avaliagdo antes do procedimento de reparo
transcactéter da valva pulmonar. Isso porque, ajudando a prever o risco de
compressao coronariana. A fim de avaliar corretamente a anatomia do TSVD e
o planejamento do procedimento, deve-se proceder a uma angio-TC com

gating retrospectivo.

4.4. Abordagem cirurgica em comparagao ao Transcateter

A escolha entre a intervengdo cirurgica e a transcateter, conforme o
estudo Dorobantu et al (2020), € um dos pilares da tomada de decisdo em
pacientes com T4F reparada que desenvolvem disfung¢ao da valvula pulmonar.
Devem ser analisados alguns fatores ao recomendar cada uma delas, como

por exemplo:
e Paciente deve ter realizado a cirurgia corretiva;

e A idade do paciente deve ser levada em consideracgao, pois a via
transcatéter possui menor tempo de anestesia, menor risco cirurgico até

por se tratar de um procedimento mais rapido.



e Anatomia favoravel: conduto cirurgico degenerado ou bioprotese
com diametro compativel com dispositivos percutaneos (Melody,
SAPIEN) ou a via de saida do ventriculo nativo, ou seja,

preferencialmente sem multiplas abordagens prévias.

® Baixa necessidade de correcdo concomitante (ndo ha
necessidade de ressecar aneurisma do RVOT, fechar VSD residual, ou

reconstrugdo complexa de ramos pulmonares).

® Realizar este de baldo em hemodindmica para avaliar risco de

compressao coronaria antes do implante.

® Risco cirurgico aumentado (varias intervengdes e comorbidades)

e paciente preferindo abordagem menos invasiva.

4.4.1. Critérios que favorecem a intervencgao cirurgica:

e RVOT nativo muito dilatado/aneurismatico sem landing zone

adequada para ancoragem percutanea.

® Necessidade de remodelamento do RVOT (reducéo de diametro,
resseccdo de tecido aneurismatico) ou corregdo de outras lesdes

concomitantes (VSD residual, trombo, estenose de ramos pulmonares).

® Risco identificavel de compressao coronaria que torna abordagem

percutédnea inseguro.
® Anatomia ndo compativel com dispositivos disponiveis no centro.

Ambas as intervencbes apontam pros e contras, como por exemplo:
endocardite que a oferece maior risco infeccioso no pds implante transcatéter
em relagdo ao reparo cirurgico. Tudo deve ser discutido com o paciente e sua

familia para que seja criado um seguimento adequado e individualizado.

Quanto a reintervengdes, o estudo Geva et al (2018) demonstra que é
necessario incluir o tempo e necessidade de troca valvar, no que tange a
analise para reparar a valva pulmonar de cada paciente. Desta forma, o reparo

transcatéter se apresenta com melhores resultados como diminuicdo da



morbimortalidade, menor taxa necessidade de reintervencdo, concomitante a
uma melhora nos sintomas e qualidade de vida do paciente. Entrante,
independente do método escolhido, € importante analisar a anatomia da via de
saida do ventriculo direito, critérios como sintomatologia apresenta pelo
paciente e risco cirurgico e anestésico individualizado (levando em conta,

comorbidades e abordagens anteriores).

Outro ponto a ser considerado, é que os a abordagem transcatéter néao
se encontra na lista de procedimentos obrigatérios a serem cobertos pelos
planos de saude e, desta forma, posiciona-se como um alto investimento por

parte dos pacientes.

4.4.2. Taxas de Mortalidade SVP Ciruargica

A mortalidade de alta hospitalar apos multiplas intervengdes cirurgicas
reportada pelo banco de dados STS-CHSD varia de 0,41% (0,26% em adultos)
a 0,9%. Outro registro da STS Adult Cardiac Surgery apontou uma mortalidade
hospitalar de 4,1%.

De acordo com Ashfaq et al. (2024) a mortalidade em 5 anos de 2,2%,
com estudos demonstrando sobrevida global de 93% em 5 anos, 83% em 10

anos e 80% em 15 anos.

Ja em relacdo ao estudo, coorte retrospectivo de Lee et al. (2020),
analisou 190 pacientes submetidos a abordagem cirurgica. Desta forma,
evidenciou uma sobrevida global de 98% + 1% em 10 anos e 96% + 2% em 15
anos. A mortalidade hospitalar precoce foi de apenas 1%, equivalente a 2
obitos, e os autores atribuem esses resultados superiores a uma estratégia de
intervengao proativa, realizada em pacientes mais jovens (mediana de 19 anos
na SVP) e com menor grau de comprometimento sintomatico. Consoante a
isso, em outro estudo coorte apontou cerca de 50 pacientes submetidos a
intervencgao cirurgica, Costa et al. (2024) apresentou apenas 2 obitos, referente
a uma mediana de 4 anos de acompanhamento pds cirdrgico, apenas um

corresponde a mortalidade precoce e relacionada a uma re-SVP.



4.4.3. Tratamento Percutaneo da Valva Pulmonar

A taxa de mortalidade neste procedimento € notadamente baixa, por

isso a abordagem percutdnea foi introduzida como uma alternativa
minimamente invasiva. De acordo com Flores-Umanzor et al. (2024), no qual

realizou-se uma analise complexa comparativa de dados a respeito dos
dispositivos disponiveis no mercado atualmente, chegou-se a conclusdo que a
mortalidade variando de 0-5%. Isso porque, envolveu-se estudos desde de
curtos e médio até longo prazo. Observou-se que os protétipos Harmony e
Edwards SAPIEN 3, apresentam incialmente a mortalidade préxima a zero,
desta maneira, evidencia a seguranga das mesmas no contexto imediato pos
cirurgico. No que tange ao contexto a longo prazo, apontou-se uma
mortalidade de 5% utilizando a vavula Harmony, levando em conta um
acompanhamento de 5 anos apds a intervencio percutanea nestes pacientes.
E, por fim, evidencia uma mortalidade de 4%, quando usada a valvula Venus P-

valve, apos 6 a 12 meses de acompanhamento do paciente.

Conforme o exposto no estudo comparativo Daily et al. (2018), o qual

apontou desfechos consideraveis, por meio de uma coorte, 194 pacientes
submetidos ao procedimento transcatéter e 1.072 a cirugia aberta
convencional. A mortalidade inicial, denominada pelo periodo intra hospitalar,
nao se apresentou significativamente distinta no que se refere aos dois tipos de
procedimento. Entretanto, quando se trata da analise a longo prazo, a
abordagem percutdnea se posiciona como um método mais seguro em
questdo de morbimortalidade, tempo cirurgico e, também, por meio da
avaliagao de risco cirurgico (a qual engloba as comorbidades associadas ao

quadro cinico do paciente).

A Endocardite Infecciosa (El) pods-abordagem percutanea € uma
preocupacao significativa. Bavishi et al. (2020) destaca que a EIl apés
abordagem percutdnea tem um risco significativamente mais alto (OR
agrupado de 4.56; P<0.0002) em comparagdo com a SVP cirurgica. Flores-
Umanzor et al. (2024) também citam a EI como um dos desafios pos-
Abordagem percutanea, juntamente com a obstrugcdo da artéria coronaria e a

fratura de stent. Outras complicagbes pos-abordagem percuténea incluem a



migragado incompleta da valvula. (Flores-Umanzor et al., 2024) (Schutle et al.,
2023)

As abordagens terapéuticas da Tetralogia de Fallot apresentam um

panorama complexo e em constante evolugdo tanto das técnicas de
diagndstico quanto das abordagens terapéuticas, sendo a compreensao da
fisiopatologia residual e otimizagao das intervengdes essenciais para prolongar

a sobrevida e melhorar a qualidade de vida dos pacientes. (Kim et al., 2021)

Os avancgos terapéuticos para a T4F levam o paciente a ter uma
sobrevida prolongada, porém, com desafios a serem superados no longo
prazo, de acordo com o exposto no estudo Dodeja et al., 2023. Uma parcela
dos pacientes no decorrer da vida adulta pode desenvolver algumas sequelas
como regurgitagdo pulmonar crbnica, dilatacdo e disfungdo do ventriculo
direito, arritmias ventriculares e insuficiéncia cardiaca. Estas sequelas sao
reconhecidas como fatores que influenciam diretamente a morbidade e
mortalidade tardias que demandam novas intervengdes com o objetivo de

otimizar desfechos e a qualidade de vida.

4.5. O Impacto da SVP na Reducgao da Mortalidade e Eventos Adversos

Os beneficios da Substituicdo daValva Pulmonar sdo evidenciados em uma
série de estudos observacionais que corroboram a melhoria nos desfechos em

pacientes com TF reparada.

1. 4.5.1 Reducao do Risco de Morte ou Taquicardia Ventricular
Sustentada (TVS) (Bokma et al., 2023)

O estudo de coorte observacional de Bokma et al. (2023) com registros

de 1.143 pacientes, neles os autores demosntram que a SVP estava associada
a uma reducédo importante no desfecho primario que era composto por morte
de todas as causas, parada cardiaca ressuscitada ou TVS. Os autores
evidenciam um risco 59% menor de eventos adversos graves em pacientes
submetidos a SVP , sendo esta protegao mais pronunciada em pacientes com
dilatagdo do Ventriculo Direito (VD), especialmente em pacientes com indice de
volume sistdlico final do VD (RVESVi) >80 mL/m?, onde o HR foi de 0,32 (IC

95%: 0,16-0,62; P < 0,001). Neste estudo encontram-se evidencias robustas



para indicacdo de SVP, em especial quando os pacientes apresentam
progressao da disfungéo ventricular direita. Os eventos clinicos adversos que
incluiram o6bitos foram associados aos fatores: idade mais avancada na SVP,
idade mais avancada no reparo da TF, classe funcional NYHA Il ou IV,
taquiarritmias e maior tempo de circulacdo extracorporea. Estes achados

roforcam a importancia da escolha temporal para intervengao.

2. 4.5.2. Baixa Mortalidade Observada no P6s-SVP e Preditores
da Necessidade de Intervengéao (Costa et al., 2024)

Neste estudo Costa e colaboradores (Costa et al., 2024) analisaram 221

pacientes adultos com TF reparada, sendo que 50 pacientes foram submetidos
a SVP e reportaram mortalidade pés-SVP baixa, com apenas dois dbitos em
uma mediana de 4 anos de acompanhamento. Um desses 6bitos foi
classificado como morte precoce relacionada a uma re-SVP. O foco do trabalho
consistiu na identificacdo e corroboragao da seguranga do procedimento de
SVP na atualidade.

5 CONSIDERAGOES FINAIS

O panorama atual do manejo da Tetralogia de Fallot reparada é
caracterizado por avangos continuos nas modalidades diagndsticas e
terapéuticas, que visam de forma constante e unida levar aos pacientes com
sinais e sintomas de regurgitagdo pulmonar uma melhor qualidade de vida e
prolongada sobrevida ao longo da vida adulta.Por isso nota-se, uma melhora
substancial nas taxas de morbidade e mortalidade nos pacientes submetidos
ao procedimento percutaneo, apos intervencdes corretivas inicias da T4F. A
possibilidade de realizagdo percutanea, concede aos pacientes um menor
tempo de submete a anestesia, menor tempo de cirurgia, diminuigcdo
(rebaixando préximo a zero) da mortalidade por esse procedimento. Entretanto,
essa abordagem deve ser bem indicada, sendo destinada a pacientes que
preenchem os critérios estabelecidos para tal abordagem. Tendo, boa
visualizacdo anatdmica da via de saida do ventriculo direito, auséncia ou
poucas intervengdes previas, sintomas como dispensa, intolerdncia aos
esforcos e episddios de sincope, contribuem para indicacdo deste

procedimentos aos pacientes corretos.



Desta maneira, é crucial a utilizagao de ferramentas como exames de
imagem para auxiliar no diagnéstico e tratamento da T4F reparada. Tanto no
contexto diagndstico, possibilitando uma melhor visualizagdo da condi¢ao, por
meio do ecocardiograma, tanto no momento da intervenc&o. Isso porque, o
cateterismo pode ser diagnostico e também pode ter intuito de reparar de forma
percutanea a valva pulmonar. O que diminui o numero de intervengdes que os

pacientes precisam se submeter.

No que se refere as intervengodes, a substituicdo da valvula pulmonar,
tanto cirurgica quanto transcateter, evidenciou-se uma eficacia em questao de
melhorias dos desfechos, com foco principal na reducdo das taxas de
mortalidade e arritmias. E, também, quando realizada em pacientes mais
jovens e antes do desenvolvimento de disfungdo ventricular avancgada,

apresentou resultados positivos também, mesmo com tais comorbidades.

Entretanto, em alguns cenarios podem ocorrer complicagdes como a
endocardite infecciosa apds abordagem percutanea, as quais demandem
acompanhamento continuo por parte da equipe médica envolvida. Os desafios
remanescentes incluem a alta vulnerabilidade de subpopulagdes, como
neonatos de baixo peso, e a necessidade de monitorizagcdo de longo prazo

para complicagdes como a insuficiéncia cardiaca e arritmias.

Por isso, se faz necessario reunir as informacdes provenientes de
exames de imagem, atendimento clinico (anamnese e exame fisico), histérico
familiar, histéria gestacional, parametros antropométricos colhidos no inicio da
vida do paciente, a fim de decidir qual o momento ideal de reparar a tetralogia
de fallot e, consequentemente, otimizar o tratamento da regurgitagdo da valva
pulmonar. Tudo isso em prol de diminuir a mortalidade e melhorar a qualidade
de vida dos pacientes portadores das sequelas do reparo desta cardiopatia

congénita complexa.
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