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Seguimento Tardio na Populacao Adulta com
Tetralogia de Fallot Corrigida

Long-Term Follow-Up in Adults after Tetralogy of Fallot Repair

Anabel Gées Costa'*
!Servigo de Cardiologia Pediatrica e Cardiopatia Congénita no Adulto do Hospital Santa
Izabel; Salvador, Bahia, Brazil

A Tetralogia de Fallot (T4F) é a cardiopatia congénita cianogénica mais comum
de todos os nascidos vivos com doenca cardiaca congénita. Este artigo busca
abordar pontos cruciais desta patologia, trazendo o que ha de mais novo e
corroborado pela literatura vigente. Concluimos que a Tetralogia de Fallot (T4F)
€ uma cardiopatia multifacetada e necessita de cuidados especificos na conduta
e seguimento de cada paciente.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot; Morbimortalidade; Estudos Multicéntricos;
Tratamentos.

Fallot Tetralogy (T4F) is the most common cyanogenic congenital heart disease of all
live births with congenital heart disease. This article aims to point out crucial segments
of this pathology, and it brings what is new and corroborated by the current literature.
We conclude that Fallot Tetralogy (T4F) is a multifaceted heart disease and requires
specific care in the management and follow-up of each patient.

Keywords: Tetralogy of Fallot; Morbimortality; Multicentric Studies; Treatments.

Introduciao

A Tetralogia de Fallot (T4F) ¢ a cardiopatia congénita cianogénica mais
comum, afetando de 3% a 10% de todos nascidos vivos com doenga cardiaca
congénita.'” A anatomia compreende quatro defeitos cardiacos: comunicagao
interventricular (CIV), cavalgamento da aorta, hipertrofia ventricular
direita (HVD) e obstru¢ao na via de saida do ventriculo direito (VSVD).
Aproximadamente 80% dos pacientes terdo graus variados de estenose
pulmonar e 20% terdo atresia pulmonar.'

Historicamente, foi a primeira cardiopatia complexa a ser paliada
cirurgicamente. Os shunts sistémicos para artéria pulmonar sio realizados
como procedimentos paliativos para uma variedade de cardiopatias congénitas
cianogénicas complexas e tem como objetivo aumentar o fluxo sanguineo
pulmonar. O crédito para a evolu¢do do shunt vai para Helen Taussig, uma
cardiologista pediatrica do Hospital Johns Hopkins. Ela observou que
varios pacientes com obstru¢do do lado direito, ou seja, estenose pulmonar,
apresentaram aumento da cianose ap6s o fechamento do canal arterial. Ela,
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juntamente com Alfred Blalock, cirurgido-chefe
do Hospital Johns Hopkins e Vivien Thomas,
um técnico cirargico, decidiram usar artéria
subclavia para conexao na artéria pulmonar. O
shunt sacrificava a artéria subclavia e a porgao
proximal era direcionada para baixo, para uma
anastomose término-lateral, com o ramo ipsilateral
da artéria pulmonar. Desde entdo, ocorreram
muitas modificagdes na operacdao original.
A derivagao de Blalock-Taussig modificada
atualmente usa um enxerto sintético, geralmente
de politetrafluoretileno expandido para conectar
as artérias.’

Com o advento da circulagdo extracorporea,
foi possivel a corregao cirtrgica da Tetralogia
de Fallot, sendo a primeira realizada por Walton
C. Lillehei em 31 de agosto de 1954. A cirurgia
consiste no fechamento da CIV e alivio da
obstrugao na VSVD. O tipo de alivio na VSVD
dependera da anatomia individual. Pacientes com
anel valvar pulmonar relativamente normal sao
submetidos a resseccao de bandas musculares em
VSVD, enquanto aqueles com severa hipoplasia
valvar e infundibular necessitam de ampliacao
na VSVD e/ou transanelar com a utiliza¢ao de
enxerto.

Avangos nas técnicas cirirgicas € no manejo em
pos-operatorio tém resultados em excelentes taxas
de sobrevida na idade adulta. Em varias séries, a
taxa de sobrevida em 85% a 90% dos casos ¢ de 30
a40 anos ap0s o reparo cirurgico. Anormalidades
hemodinamicas e eletrofisiologicas residuais
contribuem para significante morbidade e
mortalidade tardia nesses pacientes.*’

Manejo Tardio P6s Reparo Cirurgico em
Tetralogia de Fallot

Pacientes ap0s reparo intracardiaco para T4F
requerem acompanhamento a longo prazo. Apesar
da sobrevida na idade adulta ser excelente, a
morbimortalidade aumenta com o tempo e eventos
cardiovasculares e/ou necessidade de reoperacao
torna-se comum na terceira década de vida.
Recomendacgdes terapéuticas sao baseadas em

interpretacdo da literatura em vigéncia e a criacao
de consensos devem ser baseados em evidéncias
fornecidas por grandes estudos multicéntricos.

O conhecimento da historia cirurgica individual
¢ essencial e, portanto, a revisdo desses dados ¢
importante no seguimento destes pacientes.
Aqueles com hipoplasia anular pulmonar
significativa precisara de enxerto transanelar no
reparo inicial. Esta técnica promove um desarranjo
anatoOmico e apesar de promover um alivio na
obstrucao, resulta em insuficiéncia pulmonar
significativa. Em uma minoria de pacientes, sera
necessario um conduto entre o ventriculo direito
e a artéria pulmonar, pela presenca de atresia
valvar ou uma corondria aberrante que impede
incisao em infundfbulo. Esses condutos nio sio
durdveis e evoluem para estenose significativa e/
ou regurgitacdo apds uma ou duas décadas (ou
menos).

O acompanhamento ambulatorial ¢
recomendado anualmente. O exame fisico inicia-
se com a deteccao de lesdes anatomicas residuais e
outras condigdes associadas. O eletrocardiograma
(ECG), holter e estudo eletrofisiologico (EEF)
possuem papel na avaliagdo de arritmias e
risco de morte subita (MS). O ecocardiograma
(ECO), como exame de facil acessibilidade,
faz avaliacdo anatdmica e funcional, porém
uma janela acustica pobre pode dificultar uma
avaliacao mais detalhada das estruturas do lado
d:reito do coragdao. A ressonancia magnética
cardiaca (RNM) ¢ considerada exame padrao-
ouro na analise quantitativa de tamanho e funcao
ventricular direita, além de prover medidas de
fluxo com fragdes de regurgitacdo pulmonar
(RP) e tricuspide. Pelo fato de decisdes clinicas
e terapéuticas precisarem de uma acuracia no
acesso a essas informacgoes, este exame de
imagem deve ser realizado em centros com
e¥neriéncia em cardiopatia congénita e deve ser
realizado precocemente, na presenca de defeitos
residuais importantes ou no inicio da segunda
década de vida, nos casos em que os defeitos
sdo leves, uma vez que informagdes anatdmica e
funcional serem importantes como marcadores no
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acompanhamento desses pacientes a longo prazo.
O teste ergométrico (TE) ou ergoespirometria
(ERG) avaliam a capacidade funcional, sintomas
e ainda fornecem dados para liberagao e estimulo
a atividade fisica, muito importante na evolugao
clinica e qualidade de vida desses pacientes.

A ressonancia magnética cardiaca emergiu
como uma importante ferramenta diagnostica no
segmento tardio desses pacientes. Como resposta
a necessidade de melhor entendimento dos
fatores de risco nesta populagdo, o Internacional
Multicenter TOF Registry (INDICATOR) foi
estabelecido com o objetivo de identificar
grandes preditores de efeitos adversos maiores
em sobreviventes de Tetralgia de Fallot corrigidos
(T4Fc) através de dados clinicos, ECG, TE e
de RNM cardiaca. Esse estudo teve inicio em
2008, em quatro grandes centros nos Estados
Unidos, Canadéd e Europa. Entraram no estudo
873 pacientes, e a natureza multicéntrica € o
nimero de individuos envolvidos desse estudo
traz analises robustas com menos viés, tornando
possivel té-lo como base para outros estudos
multicéntricos. The CORRELATE Study ¢ outro
estudo multicéntrico, prospectivo, realizado no
Canada com mais de 1.000 individuos, com o
objetivo de avaliar dados clinicos relevantes
nos portadores de RP importante apos reparo
cirtirgico de T4F conduzidos conservadoramente
comparados aqueles submetidos a implante de
protese em posi¢ao pulmonar.’

Indica¢des para Substituicio da Valvula
Pulmonar em 4TF Corrigida (T4Fc)

Apesar dos avangos nas técnicas cirurgicas
das ultimas seis décadas, a maioria dos pacientes
com T4Fc apresenta anormalidades hemodinamicas
e eletrofisiologicas residuais.

Para aliviar a obstrugcao na via de saida
ventricular direita (VSVD), torna-se necessario
interromper a integridade da valvula pulmonar,
resultando em regurgitacao pulmonar (RP). A
sobrecarga de volume no VD juntamente com o
atraso de conducao do ramo direito iniciam uma

cascata de anormalidades que levam a dilatagao
do VD e, em ultima instancia, sua disfuncao.
Como consequéncia, segue-se a disfung¢do
ventricular esquerda, arritmias, intolerancia ao
exercicio, sintomas de insuficiéncia cardiaca
e morte. Defeito septal residual, regurgitagao
tricuspide, estenoses residuais na VSVD e/
ou artéria pulmonar, propriedades diastélicas
prejudicadas, aumento atrial, hipertensdo do
VD, dissincronia intra e interventricular além da
fibrose miocardica difusa sao alguns dos fatores
que podem acelerar a remodelagem cardiaca
adversa e levar a piores desfechos clinicos.

De fato, a remodelagem adversa que leva
a cardiomiopatia eletromecanica manifesta-
se no aumento das taxas de morbidade e
mortalidade a partir da terceira década de vida.®
A maioria dos pacientes com RP significativa
¢ assintomatica na idade adulta, o que pode
contribuir para uma subapreciacdo da sua
importancia hemodinamica.

A substituicao da valvula pulmonar (SVP)
¢ utilizada para tratar a sobrecarga cronica de
volume a partir da RP. O procedimento pode
ser realizado utilizando a técnica percutanea
ou cirurgicamente, utilizando bioproteses ou
raramente proteses mecanicas. A mortalidade
cirrgica ¢ baixa, geralmente inferior a 1%, mas
nao desprezivel.

E importante ressaltar que a integridade
funcional de todas as biopréteses disponiveis
se deteriora ao longo do tempo, normalmente
exigindo substitui¢do da valvula dentro de 10
anos. Os primeiros resultados da SVP foram bem
descritos por varios grupos, mostrando resolugcao
ou reducgdo acentuada de RP, reducao de 30 a 40%
no volume diastdlico final do VD, fragao de ejecao
no VD inalterada, tamanho do VE ligeiramente
aumentado, com fracdo de ejegdo inalterada,
diminui¢do da pressao sistolica do VD naqueles
pacientes com obstru¢do VSVD e melhora
consistente na classe funcional determinada pela
New York Heart Association, sem uma mudanca
clara nos parametros objetivos de exercicio ou na
carga de arritmia.’!°
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No entanto, apesar de inimeras investigacdes
sobre tempo, indicagdes, técnicas e resultados da
SVP, grandes lacunas de conhecimento persistem
sobre a melhor forma de gerenciar esses pacientes.
Até o momento, ainda ndo se sabe se a SVP reduz
a carga de arritmia ou melhora a sobrevida nesta
populagao.

A ressonancia magnética cardiaca emergiu
como uma importante técnica diagnostica,
correlacionando a fragdo regurgitante pulmonar
com o grau de dilatacdo ventricular direita e
reducdo da capacidade funcional nestes pacientes.
O momento ideal de indicar o implante de protese
em posi¢do pulmonar permanece incerto ¢ deve
ser realizado antes de ocorrer disfuncdo do
VD irreversivel. Baseado em dados de estudos
usando a RNM cardiaca, para uma chance de
normalizag¢ao pos-operatoria, o ponto de corte do
grau de dilatacao diastolica do VD proposto seria
em torno de 160 a 170mL/m?. Outros parametros
preditores identificados como fatores de risco
para uma resposta cirurgica insatisfatoria seriam
volume sistolico do VD maior que 80 a 85mL/m?,
disfungao sistolica ventricular direita e esquerda
e duragdo do QRS maior que 180m:s.

Os critérios para substituicao da valva pulmonar
sao encontrados em literatura vigente € consenso
de autores, sendo caracterizados por condutas
proativa ou conservadora quando examinados
os resultados ap6s o procedimento.!"'* Como a
dilatacao e disfuncao do VD sao fatores de risco
para arritmias e insuficiéncia cardiaca, que podem
levar a morte subita (MS), alguns autores sugerem

que a SVP deva ser realizada de modo precoce na
prevencdo de disfungdo do VD irreversivel em
pacientes assintomaticos (Tabela 1)."

Pacientes com RP grave apresentam quase
sempre melhora de sintomas apos SVP. Em
pacientes assintomaticos, dilatagdo importante no
VD e fracao de ejecdo reduzida podem predizer
resposta cirurgica insatisfatoria. A combinagao
desses fatores leva a recomendagdes atuais para o
momento de reoperagdao com implante de protese
em posicao pulmonar. O Quadro 1 sumariza as
diretrizes atuais para substituicdo de valvula
pulmonar em adultos com T4Fc1.16-18

Nao existem ensaios randomizados no
manejo cirurgico versus clinico e, atualmente, as
recomendacgdes sdo baseadas em consensos de
especialistas ou pequenos estudos retrospectivos.
Um pequeno percentual de pacientes com T4Fc
tem estenose pulmonar residual comolesao
predominante, particularmente aqueles sem
ampliagdo transanelar no reparo inicial ou
que receberam condutos do VD para a artéria
pulmonar. A indicagdo para intervengao nesses
casos ¢ similar aos pacientes portadores de
estenose pulmonar isolada. Valvuloplastia
percutanea pode ser uma alternativa a cirurgia em
pacientes selecionados.

Implante Percutineo de Valva Pulmonar:
Perspectivas

A disfuncdo na via de saida do ventriculo
direito (VSVD) ¢ comum apos o reparo cirargico

Tabela 1. Critérios para substitui¢ao de valva pulmonar (Consenso de Autores)

Crotérios

Proativo

Conservador

Sujeitos com RP>25% e >2 dos seguintes critérios

VDFIVD (mL/m?) >160 >180
VSFIVD (mL/m?) >80 >95
FEVD (%) <47 <40
FEVE (%) <55 <45
Duragdo do QRS (ms) >160 >180
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da Tetralogia de Fallot e outras formas de
cardiopatia congénita complexa. Isso resulta
em estenose pulmonar ou regurgitacdo e pode
levar a insuficiéncia do VD e arritmias. Implante
percutaneo valvar pulmonar (IPVP) estd agora
disponivel para tratar certos pacientes com
disfun¢do na VSVD. Os dispositivos atuais
incluem a valvula Medtronic Melody e a Edwards
Lifesciences SAPIEN XT.

A valvula Melody recebeu a marca europeia
CE em setembro de 2006, e o primeiro implante
nos Estados Unidos foi realizado em janeiro de
2007. A valvula Melody (Medtronic) (Figura 1)
¢ aprovada pela Food and Drug Administration
(FDA) dos EUA para uso em pacientes com
indicacao clinica de interven¢ao em conduto de
VSVD ou valvula bioprotética disfuncional com
RP>moderada e/ou gradiente médio de VSVD >
35 mm Hg. Consiste em uma veia jugular bovina
suturada dentro de um stent de platinum iridium.

Atualmente, existem dois tamanhos de valvula
disponiveis: a TPV 20 e a TPV 22, e destinam-se
a implante com didmetro ndo superior a 20 e 22
mm de didmetro, respectivamente. Essa valvula
tem um conjunto de dados prospectivos robustos,
incluindo o estudo de pds-aprovacdo dos EUAY
e o estudo de vigilancia pds comercializagao
europeu e canadense.”

Figura 1. Melody valve (Medtronic).

A SAPIEN XT (Edwards Lifesciences) (Figura
2) foi aprovada pelo FDA em marco de 2016
para uso em condutos de VSVD disfuncionais
usando os mesmos critérios observados para
a valvula Melody. O SAPIEN XT consiste em
uma valvula de pericardio bovino de trés folhetos
dentro de uma estrutura de cromo-cobalto e foi
originalmente projetado para uso na posi¢do
adrtica, assim como o sistema de entrega Edwards
Lifesciences Novaflex. Comparado com a valvula
Melody, a SAPIEN XT ¢ curta, com alturas de
valvula variando entre 14,3 a 19,1 mm para
valvulas de 23 mm a 29 mm.

Embora essas valvulas sejam aprovadas para
uso em condutos circunferenciais disfuncionais
da VSVD, elas estao sendo cada vez mais usadas
off label para vias de saida sem condutos. As
complicacdes do procedimento incluem, mas
ndo limitadas a isto, a ruptura do conduto e
compressdo corondria. As complicagdes a longo
prazo incluem fratura do stent e endocardite.

Cabalka e colegas®' indicam em estudo que o
uso de pré-stent diminuiu o risco de fratura do stent
e esse risco foi ainda mais reduzido pela colocagao
de multiplos pré-stents. A endocardite foi relatada
para todos os tipos de bioprdteses valvares,
independentemente de serem implantadas
cirargica ou percutaneamente. A endocardite ¢ um

Figura 2.
Lifesciences).

SAPIEN XT wvalve (Edwards
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Quadro 1. Diretrizes atuais para substituicdo de valvula pulmonar em adultos com T4F corrigida.

ACC/AHA Guidelines (2018)

SVP em pacientes sintomaticos com T4Fc e RP de moderada a importante (classe I NE B)

SVP na preservagdo de tamanho e fung@o ventricular em pacientes assintomaticos com T4Fc e RP de moderada
a importante (classe IIA NE B)

Implante de CDI ¢ razoavel em adultos com FR para MSC (classe IIA NE B)

SVP pode ser razoavel em adultos com T4Fc e RP de moderada a importante, com outras lesdes necessitando
corregdo cirurgica (classe IIB NE C)

SVP pode ser considerada em adultos com T4Fc quando na presenca de RP de moderada a importante no controle
de arritmias (classe IIB NE C)

Canadian Guidelines (2022)

Recomendacdes Forca Qualidade
*  SVP em paciente com T4Fc e RP grave e sintomatico Forte Moderado
* SVPrazoavel em paciente assintomatico com T4Fc com RP Fraco Moderado

grave e aumento do VD7 com ou sem disfuncdo sistdlica, obs-
trugdo VSVD significativa,] ou uma diminui¢do na capacidade
objetiva de exercicio

SVP razoavel para adultos com RP grave que requerem Fraco Baixo
intervencao para outras lesdes de importancia hemodinamica.

SVP razoavel além do manejo da arritmia em pacientes com RP Fraco Baixo
grave e taquiarritmia ventricular sustentada.

*Definida como RP grave ao ecocardiograma ou fragdo de regurgitacdo > 25% na RMC.
+ VDFIVD > 160 mL/m2 ou VSFIVD > 80 mL/m? na RMC.
1 Obstrugdo VSVD significativa ¢ definida como uma pressao sistélica do VD > 2/3 da pressdo sistémica.

European Guidelines (2020)

1.

2.

SVP deve ser realizada em pacientes sintomaticos com RP grave e/ou estenose (PSVD > 60 mm Hg, velocidade
TR >3,5m/s) (classe I, NE C)
SVP deve ser considerada em pacientes assintomdticos com RP grave e/ou obstrucdo VSVD na presenca de
dilatagdo progressiva do VD para VSFIVD >80 mL/m? e/ou VDFIVD >160 mL/m? e/ou progressdo da RT para
pelo menos moderada. (classe Ila, NE C), além de pelo menos um dos seguintes fatores:

. Diminuicao objetiva na capacidade ao exercicio;

. Disfuncao sistolica VD progressiva;

. Obstrucao VSVD com pressao sistolica > 80 mm Hg (velocidade RT >4,3 m/s);

. Arritmias atrial/ventricular sustentadas.

Lesdes associadas a RP e sem via de saida nativa, a intervencao por cateter deve ser realizada se anatomicamente
viavel.

O implante de CDI deve ser considerado em pacientes selecionados com T4Fc com multiplos fatores de risco
para MSC, incluindo disfuncdo, TVNS sintomatica, duracdo do QRS > 180ms, extensa cicatriz do VD na RMC,
ou TV induzivel na estimulagao elétrica programada (Classe Ila).

Abreviacdes: SVP, Substituicdo de Valva Pulmonar; CDI, Cardiodesfibrilador Implantavel; PSVD, Pressdo Sistolica em Ventriculo Direito; RT, Regurgitacao
Trictspide; VDFIVD, Volume Diastolico Final Indexado de VD; VSFIVD, Volume Sistolico Final Indexado de VD; TVNS, Taquicardia Ventricular Nao Sustentada.
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fenomeno temporalmente relacionado, portanto,
quanto mais tempo os pacientes com [IPVP forem
acompanhados, maior a probabilidade de que
um episodio de endocardite seja diagnosticado.
A taxa anual para endocardite em qualquer local
nos pacientes com valvula Melody ¢ de 2,4% por
paciente-ano e para a valva SAPIEN, de 1,04%
por paciente-ano.?** A vigilancia continua e
um alto indice de suspeicao de endocardite sao
primordiais durante o0 acompanhamento a longo
prazo de qualquer paciente que receba IPVP.

Osresultados com essas valvulas demonstraram
alivio duradouro da estenose ¢ regurgitacdo.*

A valvula Medtronic Harmony e o Alterra
Prestent da Edwards Lifesciences sao dispositivos
em investigacao que se destinam a tratar a VSVD
que ¢ muito grande para acomodar as valvulas
atualmente disponiveis.?*

Arritmias e Risco de Morte Subita em Tetralogia
de Fallot

Apesar da alta taxa de sucesso na corregao
cirtrgica na T4F, a presen¢a de arritmias
no seguimento tardio ¢ prevalente e existe
uma pequena, mas nao insignificante, taxa de
morte subita cardiaca (MSC). Em um estudo
multicéntrico, 556 pacientes adultos com
T4Fc, 43% tiveram taquiarritmias sustentadas
documentadas ou intervengao eletrofisiologica na
forma de ablagdo ou implante de cardioversor.?

A prevaléncia de arritmia atrial em T4F
corrigida tem variado entre 10 a 35% na literatura,
sendo Maior a incidéncia de taquicardia intra-
atrial reentrante (TIAR), seguida por fibrilagao
atrial (FA).

A TIAR ¢ mais prevalente em pacientes jovens
com defeitos cardiacos residuais do lado direito
e FA em pacientes mais velhos com sequelas
do lado esquerdo, como disfunc¢ao sistdlica
ventricular esquerda (VE).>2® A Morte Subita
Cardiaca (MSC) tem sido relatada em estudos
retrospectivos com uma frequéncia de 1% a 3,5%.
A taquicardia ventricular (TV) pode ter uma
prevaléncia de até 12% em 35 anos ap0s a corre¢ao

cirtirgica.26,27 A frequéncia e complexidade da
ectopia ventricular no holter nao possuem valor
preditivo para taquicardia ventricular sintomatica
ou morte subita em pacientes com T4Fc, sem
evidéncias para o uso de antiarritmicos como
tratamento profilatico.?”’

Em recente metanalise de estudos publicados
na ultima década com o objetivo de estratificar
fatores de risco associados a mortalidade e
taquicardia ventricular em pacientes corrigidos
de T4F, os resultados corroboraram alguns dos ja
aceitos fatores de risco para efeitos adversos na
populagdo adulta com T4Fc, incluindo a maior
idade no reparo intracardiaco, shunts paliativos
prévios e ventriculotomias. A duragao do QRS
como uma varidvel continua estava associado a
TV, MSC/TV e todas as causas de mortalidade/
TV. Contudo, a duragcdo do QRS com o ponto de
corte de 180ms vem sendo questionado quanto a
sua associagao com o prognostico. A disfungao
do VD de moderada a severa foi o fator de
risco baseado em imagem mais significante,
seguida pela dilatagdo do VD e disfuncdo do
VE. A regurgitacdo Pulmonar (RP) isolada nao
se comporta como fator de risco, sendo que o
remodelamento e disfuncdo ventricular, mais
do que a severidade da RP, respondem pelo
prognoéstico nestes pacientes. A TV induzida,
fragmentacdo QRS, consumo maximo de O,
estenose pulmonar e relagdo massa-volume do
VD nao foram incluidos nesta RS/metanalise,
apesar de serem preditores de riscos potenciais
nesta populagdo.?®

Tetralogia de Fallot e Dilatacao de Raiz Adértica

A dilatagao da raiz aortica tem sido observada
pOs reparo cirargico da T4F. Embora o mecanismo
fisiopatologico da dilatagcdao aortica seja
incompletamente entendido, o fluxo aumentado da
direita para esquerda antes do reparo ¢ a
despropor¢ao na divisdo conotruncal podem
ser mecanismos patologicos responsaveis pela
dilatacao. Embora nao tenham sido identificadas
causas predisponentes para dilatacdo de raiz
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adrtica, estudos prévios sugerem o sexo masculino,
atresia pulmonar e um tempo maior entre paliacao
e o reparo primario como fatores de risco
potenciais.?*° Anormalidades histopatoldgicas na
parede aortica t€ém sido observadas na infancia.
Fragmentagao da lamina elastica e fibrose sao
comuns, e anormalidades na elasticidade aortica
tém sido demonstradas em estudos de imagem,
sugerindo aortopatia de base.’!

A prevaléncia tem sido reportada entre 6,6%
e 87% em estudos unicéntricos, dependendo do
critério usado para definicdo, com moderada a
severa regurgitacdo aortica relatada em até 12,5%
dos adultos com T4F e dilata¢do de raiz adrtica.’%3!

As dimensdes da raiz adrtica sdo influenciadas
pela idade e superficie corpérea e medidas ao
nivel dos seios de valsalva e aorta ascendente
proximal em diédstole, no eixo paraesternal
longo em imagens de ecocardiograma (Figura
3) e através de outros métodos de imagens como
angiotomografia ou angiorressonancia magnética
de térax (Figura 4). Em temos absolutos, um
seio de valsalva > 40mm possui dilatagao de raiz
aortica. Entretanto, a dilatagao também se define
quando a relagao do observado para o esperado ¢
> 1,5, de acordo com normogramas padrdo para
tamanho de raiz aortica em adultos normais, como
observado por Roman e colegas e indexado para
idade e superficie corporea.®

A estratégia de manejo na dilatacdo de raiz
aortica em T4F nao esta completamente definida.
Deum modo geral, a dissec¢ao de aorta ascendente

Figura 3. Dimensdes da raiz aortica e medidas
ao nivel dos seios de valsalva e aorta ascendente
proximal em diéstole, no eixo paraesternal longo
representacdo de ecocardiograma).

¢ rara no espectro da anomalia conotruncal
e a indicagdo cirurgica seria individualizada
de acordo com anomalias associadas e outras
comorbidades, ao contrario das aortopatias
associadas a valva aortica bicuspide, em que as
diretrizes de valvulopatias do American College
of Cardiology de 2020* estabelecem um diametro
>55 mm como indicagao Classe I para substitui¢ao
da raiz aortica; diametro entre 50 € 55 mm na
presencga de risco de dissec¢do ou crescimento
no diametro > 0,5cm/ano (Classe Ila); >45mm
em pacientes com indicagdo de implante de
protese valvar aortica (Classe Ila); e, no caso
de baixo risco cirurgico, a substituicdo da raiz
aortica e aorta ascendente pode ser realizada
com um didmetro entre 50 ¢ 55 mm (Classe IIb).
Nao ha declaragdes do American College of
Cardiology/American Heart Association Adult
Congenital Heart Disease Guidelines no manejo
de raiz adrtica dilatada na T4F. Recomenda-se
gerenciamento conservador e observac¢ao no
cenario de histoérico familiar de dissec¢ao adrtica,
aneurisma ou crescimento rapido documentado na
dimensédo da aorta ascendente.'®

Manejo da Gestacao apos Reparo Cirargico
em Tetralogia de Fallot

Os resultados cirargicos apos a corregdo da
Tetralogia de Fallot tém permanecido excelentes
nas ultimas décadas, com taxas atuais de
sobrevida em longo prazo acima de 95%.** Como

Figura 4. Angiotomografia ou angiorressonancia
magnética de torax.
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a capacidade funcional, a qualidade de vida e
as interagOes sociais sdo basicamente normais
nesse grande grupo de pacientes, a gravidez
obviamente se torna uma questao relevante para
o subgrupo feminino. Em consequéncia, o manejo
obstétrico e cardiologico adequado da gravidez ¢
particularmente importante.

Embora a gestagcdo seja bem tolerada, existe
um risco aumentado de complica¢des maternas e
fetais. Pela classificacao da Organizagao Mundial
de Satde, o risco cardiovascular (m-WHO Classe
IT), considerado como baixo risco de mortalidade
e moderado risco para complicagdes, possui
taxa de evento cardiaco materno de 5,7 a 10,5%.
Arritmia € a mais comum, ocorrendo entre 6 e
7%, seguida de insuficiéncia cardiaca em 2 a
3%. Tromboembolismo e endocardite sdo raros.
Disfuncado ventricular direita e insuficiéncia
pulmonar importante sao fatores de risco.

O risco de complicagdes fetais sérias e
prematuridade sao raros, embora algumas séries
de casos relatem uma taxa pequena para idade
gestacional aumentada. A recorréncia familiar
ocorre entre 2 a 3%, um pouco maior que o 1%
da populagao geral.*

Em um estudo com gestantes corrigidas de
Tetralogia de Fallot, o mais importante preditor
de ambos eventos maternos e fetais foi o uso de
medica¢ao cardiovascular antes da gestagao.*

Em presencga de outros fatores de risco cardiaco,
a adicao de Insuficiéncia Pulmonar Severa
aumenta substancialmente os efeitos adversos
na gesta¢do.”” Em uma série de casos, a gestagao
pode acelerar a progressao da dilata¢ao ventricular
direita nas pacientes com Tetralogia de Fallot
corrigida na presenca de insuficiéncia pulmonar
severa e dilatagdo ventricular direita importante.*®
Mas o implante de protese pulmonar antes da
gestacdo em mulheres assintomaticas nestes
casos deve ser individualizada,especialmente na
presenca de outros fatores de risco.

O parto deve ser vaginal, exceto por indicagao
obstétrica para parto cesarea. A gestacdo nao ¢
recomendada em pacientes com T4F ndo corrigida
e uma avaliacao cardiovascular dos defeitos

residuais ¢ mandatoria para avaliagao dos riscos
durante a gestagao e para o feto. Acompanhamento
trimestral ¢ suficiente na maioria das pacientes.
Em mulheres com regurgitacao pulmonar severa,
¢ indicada uma avaliacdo mensal. Se faléncia
ventricular direita ocorre durante a gestagao,
diuréticos e restricao fisica sdo aconselhaveis.
Interrupgao da gestacao ou implante percutaneo
transcateter pode ser considerado nos casos em
que as pacientes ndo respondam a tratamento
conservador.
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