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Resumo

Os autores apresentam um caso clinico de
tetralogia de Fallot num homem de 47 anos, com
quadro clinico tipico desde a infancia, sujeito a
cirurgia correctiva com sucesso. Discutem-se o
timing cirirgico e as complicagdes pds-operatorias.
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Abstract

The authors present a case of Tetralogy of Fallot
in a 47 years old man, with a typical clinical
presentation since childbhood, who had undergone a
sucessful surgical repair. We comment the surgical
timing and the possible complications during follow-
up after surgery.
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Introducgio

A tetralogia de Fallot constitui a cardiopatia congénita
ciandtica mais frequente na idade adulta, permitindo a so-
brevida até as 5* - 7* décadas, embora apenas 3% dos do-
entes ndo operados atinjam os 40 anos'. Caracteriza-se
pelo deslocamento anterior do septo infundibular que con-
diciona a comunicagdo interventricular (CIV), o cavalga-
mento adrtico, o obstaculo na cdmara de saida do ventri-
culo direito (VD) e a hipertrofia ventricular direita.

O diagnéstico baseia-se na suspeita clinica, sendo con-
firmado por exames complementares que permitem avaliar
amorfologia cardiaca, nomeadamente a ecocardiografia e
o cateterismo cardiaco.
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A terapéutica de eleigdo € a cirurgia correctiva, habitual-
mente realizada na infancia, e a idade do doente ndo cons-
titui contraindicagdo para a sua realizagdo, sendo a so-
brevida pds-operatoria de 86% aos 30 anos?.

Caso clinico

A.A., sexo masculino, 47 anos, agricultor, internado por
agravamento de dispneia para médios e pequenos esfor-
¢os, ortopneia, dispneia paroxistica nocturna e edemas dos
membros inferiores associado a episodio agudo de febre,
tosse e expectoragdo mucopurulenta. Referia patologia
cardiaca ndo especificada desde a infdncia, com dispneia
para grandes esforgos aliviada com a posigdo de squatting,
edemas dos membros inferiores e cianose central.
Internamento na 3° década, tendo recusado cirurgia cardiaca
entdo proposta. Dos antecedentes pessoais salienta-se epi-
sédios de gota. Dos antecedentes familiares referia 3 irmaos
falecidos na infancia, por patologia desconhecida. A obser-
vagdo evidenciava cianose central, tofos gotosos ao nivel
dos pavilhdes auriculares e hipocratismo digital; pulso rit-
mico a 85 pm; pressdo arterial 120/80 mmHg; impulso
ventricular direito. A auscultagdo cardiaca revelava 2° tom
Unico, sopro mesossistélico grau I11/VI, audivel em todo o
precérdio, com maior intensidade na area pulmonar e bor-
do esquerdo do esterno. A auscultagdo pulmonar ndo
mostrava alteragdes.

Os dados anamnésticos e objectivos permitiram formu-
lar as seguintes hipoteses diagnosticas: cardiopatia con-
génita cianotica; insuficiéncia cardiaca classe [Il NYHA;
infecgdo respiratoria alta.

No sentido de esclarecer a situag#o clinica realizaram-se
diversos exames complementares. Os exames analiticos
evidenciaram eritrocitose (Htc 51%; Hb 18,3 g/dl; GV
6.620.000/mm3), hiperuricemia (8,7 g/dl) e gasimetria arteri-
al com hipoxemia moderada (PaO, 58 mmHg, saturagéo O,
91,5%, PCO, 34 mmHg), clinicamente bem tolerada; o elec-
trocardnoorama mostrou ritmo sinusal a 72 pm, eixo eléctri-
co indeterminado, ondas P acuminadas sugestivas de dila-
tagdo auricular direita e hipertrofia ventricular direita por
critérios de voltagem (R/S V1>1, SV5V6+RV1>10 mm). A
telerradiografia do torax posteroanterior (Fig. 1) apresen-
tava oligoemia dos campos pulmonares, aumento do indi-
ce cardiotoracico, sobretudo a custa da proeminéncia dos
arcos inferiores direito e esquerdo, e hipoplasia do tronco
da artéria pulmonar (AP). O ecocardiograma transtoracico
(Fig. 2) mostrou grande solugdo de continuidade na por-
¢do alta do septo interventricular, com cavalgamento da
raiz da aorta, hipertrofia ventricular direita, ndo sendo pos-
sivel avaliar a camara de saida do VD. Por Doppler pulsatil
identificou-se fluxo bidireccional através do defeito sep-
tal.

Efectuou cateterismo direito, esquerdo e coronariogra-
fia (Fig. 3 e 4), evidenciando-se equalizagdo de pressdes
entre o ventriculo esquerdo (VE) e o VD (120/11 e 115/5
mmHg, respectivamente), estenose infundibular de VD, com
gradiente VD/AP de 100 mmHg, sem hipertensdo pulmo-
nar; CIV nio restritiva, com shunt bidireccional, cavalgada
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Fig. 1

Teleradiografia posteroanterior do térax mostrando oligoémia
dos campos pulmonares e o tipico coragdo em bota

pelaraiz da aorta. Coronariografia sem altera¢gdes morfold-
gicas. Estando assim preenchidos os critérios que defi-
nem a tetralogia de Fallot, estenose infundibular do VD,
hipertrofia ventricular direita, CIV, cavalgamento da aorta,
o doente foi submetido a cirurgia cardiaca de correcgéo
total com aplica¢do de patch transanular sem complica-
¢0es. Houve melhoria clinica significativa, permanecendo
acianotico e em classe 1/1I da NYHA durante os quatro
anos de follow-up pés-operatorio. A prova de esforgo,
realizada dois anos apos a cirurgia, segundo o protocolo
de Bruce, evidenciou boa capacidade funcional, resposta
arritmica ao esforgo (extrassistolia ventricular frequente)
e auséncia de isquémia. O ecocardiograma transtoracico
de controlo ndo evidenciou sinais de hipertensdo pulmo-
nar, gradiente residual na cAmara de saida do VD ou regur-
gitagdo pulmonar. O hematdcrito mantém-se dentro dos
limites da normalidade.

Discussio

A cardiopatia congénita constitui a patologia cardiaca
mais frequente na infancia, nos paises desenvolvidos, so-
bretudo desde que se assiste a uma menor incidéncia da
cardiopatia reumatica. Cercade 10 - 15% dos doentes ndo
operados atingem a idade adulta, mas a maioria requer
cirurgia cardiaca na infAncia ou adolescéncia®.

A tetralogia de Fallot ¢ a cardiopatia congénita ciandti-
ca com maior prevaléncia na infincia®. Permite sobrevi-
véncia até a 5°-7* décadas; cerca de 2/3 dos doentes atin-

Fig. 2

Solugdo de continuidade na porgdo alta do septo interventricular,
cavalgada pela raiz da aorta, cvidente no plano longitudinal do
ecocardiograma transtoracico

jem [ ano, 11% os 20 anos e apenas 3% dos doentes estdo
vivos aos 40 anos’.

A tetralogia de Fallot consiste num amplo defeito septal
ventricular, com desalinhamento entre o septo e a raiz da
aorta, associado a obstrugdo no tracto de saida de VD por
estenose valvular, infundibular ou ambas?, condicionando
hipertrofia ventricular direita.

Os doentes com tetralogia de Fallot apresentam uma hi-
poxemia crénica, geralmente grave, tanto mais importante
quanto maior for o shunt direito-esquerdo (DE). A posigio
de squatting é adoptada porque aumenta o retorno veno-
s0 € aumenta a resisténcia vascular sistémica, favorecen-
do assim o shunt esquerdo-direito'. A hipoxia tecidular
associa-se a um aumento da produgdo de eritropoietina a
nivel renal. Pelo facto, ocorre uma elevagdo do hematocri-
to responsavel pela hiperviscosidade, atingindo-se um novo
equilibrio na triade hipdxia tecidular/ eritropoietina/ hema-
tocrito. Os eritrécitos geralmente tém um volume globular
baixo e, por serem mais rigidos e menos deformaveis, tém
uma sobrevida diminuida. A destrui¢do acelerada dos eri-
trocitos associada ao aumento da sua produgdo, conduz
frequentemente a um défice de ferro, agravado pelas fle-
botomias que, por vezes, sdo necessarias. Estas so estdo
indicadas quando ha sintomas de hiperviscosidade signi-
ficativos, associados a hematdcrito € 65% em doentes nio
desidratados. O suplemento com ferro oral esta indicado
nas situagdes de hipossideremia grave'.

Nestes doentes € frequente a presenga de alteragdes da
hemostase por defeitos de coagulagiio (hipofibrinogene

Medicina Interna
Vol. 6, N. 4, 1999



Fig. 3

Estenose indundibular do ventriculo direito

mia e hiperfibrinélise) e, também, do nimero e fun¢éo pla-
quetaria, ndo sendo aconselhavel a terapéutica com antia-
gregantes ou anticoagulantes®. A hiperuricemia ¢ uma cons-
tante, devida a diminui¢do da excregdo renal de acido drico
e, embora as artralgias sejam frequentes, as crises de gota
sdo raras. Os anti-inflamatorios ndo esterdides devem ser
usados com cuidado, devido as alteragdes da coagulagéo
e, os uricosuricos estdo indicados quando ha crises recor-
rentes de gota; nesta situagdo pode-se usar a colchicina,
embora evitando o risco de desidratagdo associado a diar-
reia'.

A possibilidade de embolismo paradoxal devido ao shunt
DE deve ser considerada em situagdes de acidente cere-
brovascular ou enfarte renal; o abcesso cerebral pode ser
secundario a embolia séptica'. Verifica-se um risco aumen-
tado para endocardite, pelo que devera ser efectuada a
profilaxia antibiotica nas situa¢des de manipulagdo invasi-
va',

Para o diagnostico correcto salientam-se os exames com-
plementares: electrocardiograma, telerradiografia postero-
anterior do torax, ecocardiograma transtoracico e catete-
rismo cardiaco. O electrocardiograma mostra desvio direi-
to e inferior do eixo eléctrico, sobrecarga da auricula direi-
ta e hipertrofia ventricular direita. A telerradiografia poste-
ro-anterior do térax mostra o classico “cora¢do em bota”
decorrente de proeminéncia do VD associado a hipoplasia
da artéria pulmonar. O ecocardiograma e o cateterismo car-
diaco permitem confirmar o diagndstico, avaliando a mor-
fologia da cdmara de saida do VD, artéria pulmonar, pres-
sdes intracavitarias e calculo de shunt. Podem ainda for-
necer informagdo sobre eventuais anomalias cardiacas as-
sociadas, demonstram a anatomia corondria, cujas altera-
¢Oes poderdo ter implicagdes cirurgicas e a presenga de
circulagdo colateral aorta-AP. A isquémia miocardica €

Comunicagdo intraventricular cavalgada pela
raiz da aorta

possivelmente explicada pelos episodios de hipoxemia graves
e recorrentes e pela oclusdo microvascular devida a hiper-
viscosidade sanguinea?.

A sobrevivéncia do doente esta dependente da gravi-
dade da estenose infundibular e da existéncia de circula-
¢do colateral aorta-AP. A idade do doente nio constitui
contraindicagao cirurgica e todos os doentes tém indica-
¢do para cirurgia correctiva, a menos que a circulagéo pul-
monar esteja subdesenvolvida. Nestes casos devera ser
realizado um shunt paliativo entre a circulag@o sistémica e
a AP'. Os objectivos da intervengdo cirirgica sdo o encer-
ramento da CIV e a remogdo do obstaculo na cAmara de
saidado VD“.

Habitualmente procede-se a incisdo na cdmara de saida
do VD e da AP, ressec¢do do misculo hipertrofiado e, se
necessario, colocagdo de patch transanular sobre o anel
da valvula pulmonar e AP proximal; o defeito septal ven-
tricular pode ser encerrado através da auricula direita, sem
necessidade de ventriculotomia®. A cirurgia precoce im-
pede o desenvolvimento de hipertrofia do VD e todas as
alteragdes metabolicas referidas, pelo que melhora a so-
brevida e qualidade de vida, reduzindo a incidéncia de
complica¢des®. A capacidade para o esforgo esta inversa-
mente correlacionada com a idade a altura da reparagao®.
Ainda assim, o prognoéstico dos doentes operados é bom.
A mortalidade pos-operatéria intra-hospitalar pode atin-
gir 9%; a idade avangada, a poliglobulia, a hipoplasia da
artéria pulmonar e um pequeno ventriculo esquerdo séo
considerados factores de risco para a mortalidade opera-
toria’. Dos doentes que sobrevivem, 94% permanece em
classe I de NYHA® e apresentam uma sobrevida de 86%
aos 30 anos”.

Nos doentes operados, as complicagdes hemodinami-
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cas relacionadas com as lesdes residuais sdo as mais gra-
ves, logo seguidas das arritmias®. Os doentes com parch
apresentam frequentemente regurgitagdo pulmonar resi-
dual, com dilatagdo e disfungdo do VD, o que se correlaci-
ona com diminui¢do da capacidade vital, da reserva respi-
ratoria e redugdo da capacidade ao esforgo®®. O exercicio
fisico deve ser encorajado no pds-operatorio, ja que se
associa a melhores indices de fungéo respiratéria®. A ven-
triculotomia e o tecido cicatricial ao nivel da CIV reparada
estdo na origem, respectivamente, de arritmias ventricula-
res e supraventriculares (em 74% dos doentes com 14 anos
de pds-operatorio), e alteragdes da condugdo auriculoven-
tricular (bloqueio completo do ramo direito em mais de 90%
dos doentes)?. A gravidade das arritmias aumenta com a
idade a altura da cirurgia, mas ndo temrelagdo com a dura-
¢do do follow-up pos-operatorio ou resultado hemodina-

mico'. O prolongamento do QRS constitui um marcador
de risco para taquicardia ventricular sustida''. A incidén-
cia de morte stbita ¢ de 1-6% aos 30 anos de reparagdo'?, e
tem sido atribuida a defeitos de condug¢éo ou arritmias®. A
fisiologia restritiva do VD associa-se a pds-operatorio pre-
coce complicado mas, a longo prazo, ocorre menor regur-
gitagdo pulmonar, melhor tolerdncia ao esforgo, menor pro-
longamento do QRS e menos arritmias ventriculares sinto-
maticas". Embora as cardiopatias congénitas cianoticas
sejam uma contraindicagfo para a gravidez com maior inci-
déncia de prematuridade, aborto espontaneo e baixo peso
para idade gestacional™, apos a cirurgia correctiva, e na
auséncia de alteragdes residuais hemodinamicamente sig-
nificativas, a gravidez é geralmente bem tolerada e sem
complicagdes.
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