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Ana Carolina Malki Bontempo, Livia Soares Alves, Myllene Bossolani Galloro.
Anélise da corregdo cirurgica da Tetralogia de Fallot a longo prazo: revisdo de
literatura. [Trabalho de Conclusdo de Curso]. Sdo Paulo: Faculdade de
Medicina, Universidade Santo Amaro, 2025.

INTRODUGAO: A Tetralogia de Fallot é a cardiopatia congénita cianética mais
comum, caracterizada por comunicagao interventricular, desvio da aorta,
obstrucdo da via de saida do ventriculo direito e hipertrofia ventricular direita.
Recém-nascidos podem apresentar crises hipercianéticas desencadeadas por
esfor¢o, manifestando cianose, dificuldade alimentar e irritabilidade, enquanto
criancas maiores frequentemente adotam a posi¢cao de cocoras apos atividades
fisicas. Confirmado o diagndstico, a correcdo cirurgica precoce € indicada,
geralmente no primeiro ano de vida, possibilitando restauragdo da fisiologia
cardiaca. A escolha da técnica depende da anatomia individual, e a
preservacdo da valvula pulmonar, quando possivel, reduz a necessidade de
reoperacdes futuras. Apesar do avanco técnico e da alta sobrevida, pacientes
podem evoluir com alteragdes residuais, como insuficiéncia pulmonar,
disfungdo ventricular e arritmias, reforgando a necessidade de seguimento
continuo ao longo da vida. Dessa forma, este estudo tem por objetivo
caracterizar as principais consequéncias clinicas da Tetralogia de Fallot em
adultos operados na infancia, além de descrever os aspectos etioldgicos,
clinicos e diagndsticos dessa cardiopatia, bem como relatar as complicagdes
tardias associadas a corregdo cirurgica. METODOLOGIA: Realizou-se uma
revisdo narrativa da literatura acerca da correg¢ao cirurgica da Tetralogia de
Fallot e seus desfechos tardios. Foram consultadas bases cientificas contendo
estudos com grande numero de pacientes e longos periodos de
acompanhamento. Selecionaram-se artigos que abordavam sobrevida,
reintervengdes, complicagdes residuais, impacto funcional e evolugéo clinica.
Foram excluidos trabalhos sem acesso completo, com dados insuficientes ou
que nao contemplassem diretamente esses desfechos. As informacgdes foram
sintetizadas para permitir analise integrada dos resultados disponiveis.
RESULTADOS E DISCUSSAO: Os estudos analisados evidenciam que,
embora a corre¢ao cirurgica seja essencial e proporcione sobrevida elevada, as
complicagbes tardias sdo comuns. As taxas de reintervengdo variam
amplamente entre centros e técnicas operatérias, especialmente devido a
alteragdes residuais da via de saida do ventriculo direito. A sobrevida relatada
€ alta, frequentemente entre 85% e mais de 90% apds décadas de
acompanhamento, embora parte das mortes ocorra no pés-operatorio precoce.
Em segmentos prolongados, observam-se insuficiéncia pulmonar moderada a
grave, estenose residual, regurgitacdo significativa e disfungdo ventricular
direita, fatores associados a maior risco de taquicardia ventricular e morte
subita. Manifestagdes no ventriculo esquerdo, como dilatagao e insuficiéncia
aodrtica leve, também sao frequentes. Muitos pacientes relatam sintomas como
palpitacdes, dispneia e dor toracica, além de pior qualidade de vida em
comparagao a individuos sem cardiopatia. Estudos mostram ainda que a
necessidade de nova intervengédo aumenta progressivamente com o tempo,
reforcando a natureza cronica da doenga mesmo apds o reparo anatémico.



Assim, embora o0s avangos cirurgicos permitam boa funcionalidade e
longevidade, persistem impactos estruturais e funcionais que exigem
acompanhamento continuo. CONCLUSAO: A corregéo cirurgica da Tetralogia
de Fallot é fundamental para garantir a sobrevida e melhorar a qualidade de
vida dos pacientes. Apesar das elevadas taxas de sobrevivéncia, complicacbes
residuais e necessidade de reoperagbes permanecem frequentes ao longo da
vida. As diferencas entre os estudos analisados destacam a importancia de
condutas individualizadas e seguimento especializado permanente, uma vez
que, mesmo apos o reparo, 0 paciente continua sendo portador de uma
condigao crdnica que exige vigilancia constante.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot. Cardiopatia Congénita. Cirurgia Toracica.
Embriologia.



ABSTRACT

BACKGROUND: Tetralogy of Fallot is the most common cyanotic congenital
heart disease, characterized by ventricular septal defect, aortic override, right
ventricular outflow tract obstruction, and right ventricular hypertrophy. Newborns
may present hypercyanotic spells triggered by exertion, manifesting cyanosis,
feeding difficulty, and irritability, while older children often adopt a squatting
position after physical activity. Once the diagnosis is confirmed, early surgical
repair is indicated, usually within the first year of life, enabling restoration of
cardiac physiology. The choice of technique depends on individual anatomy,
and preservation of the pulmonary valve, when possible, reduces the need for
future reoperations. Despite technical advances and high survival rates,
patients may develop residual abnormalities such as pulmonary insufficiency,
ventricular dysfunction, and arrhythmias, reinforcing the need for lifelong
follow-up. Thus, this study aims to characterize the main clinical consequences
of Tetralogy of Fallot in adults who underwent repair during childhood, as well
as to describe the etiological, clinical, and diagnostic aspects of this cardiopathy
and report the late complications associated with surgical correction.
METHODOLOGY: A narrative literature review was conducted on the surgical
correction of Tetralogy of Fallot and its long-term outcomes. Scientific
databases were consulted, prioritizing studies with large patient cohorts and
extended follow-up periods. Articles addressing survival, reinterventions,
residual complications, functional impact, and clinical evolution were selected.
Studies without full-text access, with insufficient data, or that did not directly
assess these outcomes were excluded. The information was synthesized to
allow an integrated analysis of the available results. RESULTS AND
DISCUSSION: The studies analyzed show that although surgical repair is
essential and provides high survival rates, late complications are common.
Reintervention rates vary widely across centers and surgical techniques,
especially due to residual abnormalities in the right ventricular outflow tract.
Reported survival is high, often between 85% and over 90% after decades of
follow-up, although some deaths occur in the early postoperative period. In
extended follow-up, moderate to severe pulmonary insufficiency, residual
stenosis, significant regurgitation, and right ventricular dysfunction are
observed, all of which are associated with increased risk of ventricular
tachycardia and sudden death. Left ventricular manifestations, such as dilation
and mild aortic insufficiency, are also frequent. Many patients report symptoms
including palpitations, dyspnea, and chest pain, as well as poorer quality of life
compared with individuals without heart disease. Studies also show that the
need for reintervention increases progressively over time, reinforcing the
chronic nature of the condition even after anatomical repair. Thus, although
surgical advances allow good functionality and longevity, structural and
functional impacts persist and require continuous follow-up. CONCLUSION:
Surgical correction of Tetralogy of Fallot is essential to ensure survival and
improve patient quality of life. Despite high survival rates, residual complications
and the need for reoperations remain frequent throughout life. Differences



among the analyzed studies highlight the importance of individualized
management and permanent specialized follow-up, since even after repair, the

patient continues to live with a chronic condition that demands constant
monitoring.

Keywords: Fallot's Tetralogy. Congenital cardiomyopathy. Thoracic surgery.
Embryology.
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ANALISE DA CORREGAO CIRURGICA DA TETRALOGIA DE FALLOT A
LONGO PRAZO: REVISAO DE LITERATURA.

ANALYSIS OF THE LONG-TERM SURGICAL CORRECTION OF FALLOT
TETRALOGY: A LITERATURE REVIEW

BONTEMPO, Ana Carolina Malki'
ALVES, Livia Soares?
GALLORO, Myllene Bossolani®

RESUMO

A Tetralogia de Fallot é uma cardiopatia congénita cianotica caracterizada por
quatro alteragbes anatbmicas principais: defeito no septo interventricular,
dextroposicao da aorta, obstrugao do fluxo pulmonar e hipertrofia do ventriculo
direito. O tratamento consiste na corregao cirurgica das anomalias, geralmente
realizada na infancia, o que possibilita a melhora da sobrevida dos pacientes.
No entanto, mesmo apds a cirurgia, complicagdes tardias podem ocorrer,
exigindo acompanhamento médico continuo e, em alguns casos,
reintervengdes e aumentos na taxa de mortalidade. Esta revisao bibliografica
da literatura tem como objetivo caracterizar as principais consequéncias
clinicas da Tetralogia de Fallot em adultos operados. Para isso, foi realizada
uma revisao bibliografica qualitativa em bases de dados cientificas, analisando
publicacdes entre os anos de 2000 e 2025. Os resultados indicam que, apesar
do avango das técnicas cirurgicas, muitos pacientes necessitam de novas
intervengdes ao longo da vida, e nao deixam de ser cardiopatas, sendo
fundamental o monitoramento continuo para garantir melhor qualidade de vida.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot. Cardiopatia Congénita. Cirurgia Toracica.
Embriologia.

ABSTRACT

Tetralogy of Fallot is a cyanotic congenital heart disease characterized by four
main anatomical alterations: defect in the interventricular septum, dextroposition
of the aorta, obstruction of pulmonary flow and hypertrophy of the right ventricle.
Treatment consists of surgical correction of the anomalies, usually performed in
childhood, which improves patient survival. However, even after surgery, late
complications may occur, requiring continuous medical monitoring and, in some
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cases, reinterventions and increases in the mortality rate. This bibliographic
review of the literature aims to characterize the main clinical consequences of
Tetralogy of Fallot in adults who have undergone surgery. To this end, a
qualitative bibliographic review was carried out in scientific databases,
analyzing publications between the years 2000 and 2021. The results indicate
that, despite the advances in surgical techniques, many patients require new
interventions throughout their lives, and they still have heart disease, and
continuous monitoring is essential to ensure a better quality of life.

Keywords: Fallot's Tetralogy. Congenital cardiomyopathy. Thoracic surgery.
Embryology.



1 INTRODUGAO

A Tetralogia de Fallot € a condicdo mais comum dentre as cardiopatias
congénitas ciandticas, correspondendo a 5-10% de todas as anomalias
cardiacas provenientes do nascimento'? Esta cardiopatia consiste em quatro
alteragbes anatbmicas coexistentes, sendo elas: anomalia do septo
interventricular, dextroposicao da aorta, obstrucéo ou estreitamento do canal de

saida do fluxo pulmonar e hipertrofia do ventriculo direito®*.

Ao nascer, o bebé tende a ter crises hipercianéticas, uma vez que, ao
fazer qualquer tipo de esforco que demande oxigénio, ocorre uma dilatacao do
pulmdo e, consequentemente, do lado direito do coracdo, aumentando o
shunt®. Os sintomas desse episddio consistem em tosse, choro, evacuagio e
cianose ao se alimentar, além da esclera do olho acinzentado e dedos
baquetados®. Ademais, é muito recorrente encontrar a crianga de cocoras apos
a realizacao de exercicios fisicos, pois esta posicdo causa melhoria no quadro

de hipdxia’.

Além dos sintomas apresentados, um aspecto clinico que levanta
suspeitas médicas de Tetralogia de Fallot consiste em um sopro cardiaco
aspero caracteristico na ausculta do coragao, que pode estar acompanhado de
baixa saturagdo de oxigénio ao realizar a oximetria de pulso®. Para confirmar a
suspeita, a maneira mais comum de diagndstico consiste na realizagdo de
exames de imagem, que podem ser identificados durante o pré-natal, nos
primeiros dias de vida ou, nos casos de diagndstico tardio, apenas na idade

adulta®°.

O exame de confirmagdo mais comum é o ecocardiograma', uma
ultrassonografia realizada para avaliar a anatomia do coragéo, que mostra, em
casos positivos para a cardiopatia em questdo, as quatro alteracdes
anatdmicas supracitadas®*'"'. Ademais, outro exame que pode ser realizado é o
eletrocardiograma, que pode resultar normal nos dois primeiros meses de vida,
mas conforme o crescimento do bebé, revela aumento da espessura do

ventriculo direito'?.



Nos casos em que o diagnostico é confirmado na fase neonatal, &
majoritariamente indicada a corregdo cirlrgica das alteragées anatémicas’. O
reparo no primeiro ano de vida restaura a fisiologia da circulagdo sanguinea,

evidenciando vantagens na vida do paciente™5.

Quanto a corregdo cirurgica, € importante avaliar inicialmente a
anatomia especifica de cada paciente, o grau e a forma da obstrugéo, visto que
essas informagdes influenciam no tipo de intervencgdo a ser feita'®'’. Estudos
mostram que a preservagao da valvula pulmonar reduz a reoperagao por
regurgitacdo, ainda que haja maior risco de estenose de via de saida'®. A
corregcao completa em neonatos, embora eficaz, tem maior risco de mortalidade
precoce comparado a abordagem em tempos'®. A cirurgia em
recém-nascidos, mesmo antes dos 4 meses, pode ser realizada com taxa de
sobrevivéncia elevada e baixa mortalidade de longo prazo®'. Estudos
populacionais indicam prevaléncia entre 0,4%o € 1,13%0 em nascidos vivos, com

TOF sendo o principal CHD cianético?%,

A longo prazo, os resultados sdo bastante promissores: sobrevida em
30 anos chega a 94-98%, com menor necessidade de reoperagdes quando se
preserva a valvula pulmonar'®?*, Porém, pacientes com corregédo ainda podem
desenvolver arritmias, disfuncdo ventricular ou necessitar intervencoes

adicionais, especialmente em adultos®.

Dessa forma, este estudo tem por objetivo caracterizar as principais
consequéncias clinicas da Tetralogia de Fallot em adultos operados na infancia.
Além disso, busca descrever os aspectos etioldgicos, clinicos e diagnésticos
dessa cardiopatia, bem como relatar as complicagdes tardias associadas a

corregao cirurgica.



2 METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao narrativa da literatura, de carater qualitativo e
descritivo, realizada com o objetivo de sintetizar evidéncias cientificas sobre a
Tetralogia de Fallot, incluindo epidemiologia, caracteristicas anatémicas,
métodos diagndsticos, estratégias de tratamento cirurgico e desfechos tardios.
A revisao abrangeu estudos publicados entre 2000 e 2025, localizados nas
bases de dados PubMed, SciELO e Consensus, em inglés e portugués.

A busca contemplou diferentes tipos de documentos, incluindo artigos
originais, revisdes (sistematicas e narrativas), diretrizes, estudos retrospectivos,
estudos prospectivos e analises de seguimento de longo prazo. A elegibilidade
dos materiais contemplou apenas estudos alinhados ao escopo da pesquisa,
deixando de lado relatos de caso isolados, investigagbes voltadas a
cardiopatias nao relacionadas a Tetralogia de Fallot, auséncia de desfechos
cirurgicos pertinentes para a analise, documentos sem acesso ao texto integral,
duplicatas entre as bases consultadas e trabalhos com dados incompletos para
avaliagdo qualitativa. Foram utilizados descritores controlados dos vocabularios
MeSH (Medical Subject Headings) e DeCS (Descritores em Ciéncias da
Saude), combinados com operadores booleanos (“AND”, “OR”). Os principais
termos utilizados foram: "Tetralogia de Fallot", "Cardiopatia Congénita",

"Cirurgia Toracica", "Reintervengao” e “Embriologia”.



FLUXOGRAMA: método de sele¢ao dos artigos com critérios de exclusao

PUBMED, SCIELO E CONSENSUS
Descritores MeSH e DeCs: 264 artigos
“Tetralogia de Fallot”, * Cardiopatia encontrados
Congénita”, “Cirurgia Toracica” e
“Embriologia”
Artigos

excluidos por
duplicidade = 69

195 artigos
slegivals /~ RAZOES PARA EXCLUSAO: )
i -relatos de casos isolados
Artigos -investigagées voltadas a
excluidos apés — cardiopatias ndo relacionadas
leitura de titulo/ a Tetralogia de Fallot
resumo = 158 -documento sem acesso ao

\_ texto integral j

37 artigos lidos
na integra

(" RAZOES PARA EXCLUSAO: )

-trabalhos com dados

Artigos excluidos incompletos para a avaliagéo
apés leitura — qualitativa

integral = 5 - auséncia de desfechos
\_ pertinentes para analise J
32 artigos
incluidos na
sintese final

Fonte: autoria propria




3 RESULTADOS E DISCUSSAO

A Tetralogia de Fallot € uma cardiopatia congénita que necessita de
intervencdo operatoria para que seja compativel com a vida?®. No entanto,
mesmo que a corregao cirurgica traga um aumento consideravel na sobrevida
dos cardiopatas, carrega consigo uma série de implicagbes posteriores que
geram necessidade de reintervengdes que afetam a qualidade dos mesmos?.

A eficacia da correcao cirdrgica em pacientes com Tetralogia de Fallot é
expressa nos resultados feitos por diversos estudos realizados nos ultimos
anos, como o publicado por Yves d’Udekem e John C. Galati em 201428, Neste,
eles observaram por 25 anos 675 pacientes, divididos em 5 cirurgides, que
realizaram reparo transatrial de tetralogia de Fallot. A taxa de reintervengcdo em
10 anos variou a cada cirurgido, mas trouxe resultados de 8,8% (IC de 95%) a
26,7% (IC de 95%), sendo majoritariamente reoperagcdo para dilatagdo e
desobstrugdo do trato de saida do ventriculo direito®®.

Em relagcdo a sobrevida pds-cirurgica, outro estudo publicado por Pekka
Ylitalo no European Journal of Cardiothoracic Surgery® avaliou os resultados a
longo prazo apods o reparo cirurgico para TOF no banco de dados de pesquisa
finlandés. Dentre os 600 pacientes submetidos a corregcdo, num periodo de 46
anos, 85% dos pacientes estavam vivos, 14% morreram (7% em menos de 30
dias) e 32% dos pacientes fizeram uso de adesivo transanular, um reparador
da via de saida do ventriculo direito, que n&o influenciou na mortalidade tardia,
mas reduziu a sobrevida e aumentou a necessidade de reoperagao, mesmo
que esta ndo expresse valores relevantes (>1) no estudo®.

N&o obstante, o artigo publicado por Nuria Rivas Gandara na Revista
Espanhola de Cardiologia® estratifica o risco de arritmias ventriculares em
pacientes com Tetralogia de Fallot ja reparada cirurgicamente. Dentre os 56
pacientes do estudo submetidos a mapeamento eletroantdmico do ventriculo
direito, 21 destes apresentaram taquicardia ventricular (IC de 95%). Esta
complicacdo é descrita pela publicagdo como comum em pacientes com a
Tetralogia reparada, mas que aumentam a morbidade e podem até levar a
morte cardiaca subita®.

De maneira mais abrangente, Edward J. Hickey avaliou no The

American Journal of Cardiology' o estado funcional de saude tardio dos adultos



que sobreviveram a reparagdo cirurgica de TOF. Ao estudar todos os 840
pacientes com a cardiopatia corrigida nascidos entre 1927 e 1984 que
sobreviveram até a idade adulta, notou-se que a necessidade de reoperagao foi
baixa, em contraposi¢cdo aos dados de Yves d’'Udekem?®. Ela abrange risco
menor que 1% ao ano, mas que aumenta apos os 40 anos devido a detalhes
da primeira cirurgia, como o uso de patch ndo transanular. Entretanto, 54% dos
pacientes apresentaram insuficiéncia pulmonar moderada a grave, e 33,3%
manifestaram estenose da via de saida do ventriculo direito e regurgitacao
moderada em mais de 50%, Consequentemente, algum grau de disfungéo e
dilatacdo do ventriculo direito estava presente em aproximadamente 75%, e
insuficiéncia tricuspide ao menos leve em 90%, tornando-se achados tipicos e
explicando a taquicardia ventricular do estudo de Gandara™.

Este mesmo estudo do The American Journal of Cardiology' apontou
que o lado esquerdo do coragao também apresentou manifestacdes
frequentes, como hipertrofia e dilatagcdo da via de saida, com ao menos
insuficiéncia adrtica leve em mais de 50% dos casos. Ademais, Hickey relata
que 45% dos pacientes afirmaram ter sintomas cardiorrespiratorios, como
palpitacbes em 27% destes, dispneia em 21% e dor toracica em 17%. As
escalas do SF-36 nos quatro dominios fisicos apresentaram resultados
significativamente inferiores ao comparar pacientes operados de TOF e
pacientes saudaveis, e tanto o score quanto a necessidade de reoperacéo e
todas as demais injurias destes pacientes supracitadas, com exceg¢ao de dor
toracica, tendem a aumentar com a idade, quando esta avanga os 40 anos. Por
fim, em concordancia com o estudo de Pekka Ylitalo®®, Hickey afirma que a
probabilidade de sobrevivéncia de pacientes com Tetralogia de Fallot operados
até a vida adulta foi de 85%, com 1% de margem de erro.

Em consonancia com Hickey®', o Journal of the American Heart
Association, em publicagdo realizada por Roman Gebauer®, disserta sobre a
influéncia do avanco da idade e do tempo da primeira operagdo com sintomas
e necessidades de reoperacao. Este avaliou um total de 917 pacientes que
foram submetidos ao reparo da TOF no mesmo centro hospitalar, dos quais
16,9% realizaram essa operagcdo em etapas. Do total de operados, 24 foram

vitimas de mortalidade precoce, e 40 de mortalidade tardia, totalizando juntos



6,98% de mortes, valor expressivamente menor do que o mostrado no
European Journal of Cardiothoracic Surgery®.

Ainda sobre Gebauer®, a probabilidade de sobrevivéncia dos pacientes
operados sofreu alteragdes conforme o tempo, sendo de 95,1% aos 10 anos
apos reparo, 93,8% apds 20 anos e 91,9% apds 30 anos da cirurgia. Ademais,
um total de 487 reintervengbes foram realizadas apds o reparo inicial em 253
pacientes (27,6%), em similaridade com os resultados obtidos por Yves
d’'Udekem?. Ndo obstante, a probabilidade de n&o requisitar nova intervengéo
também sofreu alteragdes temporais: 89% apdés 10 anos do reparo inicial,
73,3% e 55,1% apods 20 e 30 anos, respectivamente?.

Existem poucos dados na literatura acerca da corregcédo cirurgica da
Tetralogia de Fallot a longo prazo. Entretanto, os artigos analisados, apesar de
evidenciarem um indice alto de sobrevivéncia a longo prazo, em média de 85 a
95%, as complicagbes ao longo dos anos e necessidades de reoperagdes
perduram com o tempo. Independente dos reparos cirurgicos, manifestagoes
interdependentes s&o observadas ao longo da vida do paciente portador da
tetralogia de fallot como arritmias, insuficiéncia pulmonar, disfungéo ventricular
direita e sintomas cardiorrespiratérios gerais, sendo progressivas com o avango
da idade [33].



4 CONCLUSAO/ CONSIDERAGOES FINAIS

A correcéao cirurgica da Tetralogia de Fallot € essencial para a sobrevida
dos pacientes com tal cardiopatia congénita, proporcionando melhorias
significativas na qualidade de vida. Apesar dos altos indices de sobrevivéncia a
longo prazo, ha risco de complicagdes e necessidade de reoperagao.

A variagao nas taxas de reintervencgao cirurgica a longo prazo entre os
artigos analisados destaca a importancia fundamental de conduta e seguimento
personalizado constante ao longo da vida, uma vez que o paciente, apesar de

operado, se mantém um cardiopata para o resto de sua vida.
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