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INTRODUCAO

As cardiopatias congénitas sao divididas em
2 grupos: Aciandticas e cianoticas. Nesse capi-
tulo, iremos abordar sobre a principal cardiopa-
tia congénita cianodtica que ¢ a Tetralogia de
Fallot. A patologia foi descrita pela primeira
vez em 1671 pelo anatomista dinamarqués Ni-
els Stenson num feto com ectopia cordis. No
entanto, se tornou conhecida apenas em 1888
com Arthur Fallot, médico francés que denomi-
nou a doenga como ‘La maladie bleue’ que sig-
nifica a doenga azul, devido a cianose que esta
causa nos recém-nascidos (ASSUNCAO et al.,
2008). Além disso, foi Arthur Fallot que propos
a existéncia de um unico processo patoldgico
que explicasse a doenga. A Tetralogia de Fallot
caracteriza-se por uma tétrade: (1) defeito do
septo interventricular, (2) dextroposicao da
aorta (cavalgante), (3) obstru¢ao do fluxo san-
guineo do ventriculo direito e (4) hipertrofia
ventricular direita. Um fato importante de se
destacar ¢ que o termo eponimo de Tetralogia
de Fallot foi usado pela primeira vez em 1924
pelo cardiologista pedidtrico Maude Abbot
(SPIVACK et al., 2001).

A Tetralogia de Fallot se caracteriza pela
existéncia de uma comunicacao interventricu-
lar. Essa malformac¢ao ocorre em 3 de cada
10.000 nascidos vivos e € responsavel por 10%
de todas as malformagdes cardiacas congénitas
(BAILLIARD et al., 2009). A etiologia da Te-
tralogia de Fallot, como na maioria das cardio-
patias congénitas, ¢ multifatorial, encontrada
associada a diabetes mal controlados pela mae,
além de estar associada ao consumo materno de
acido retindico (PFEIFFER et al., 2012). Além
disso, algumas anomalias cromossdmicas asso-
ciam-se também a doenga, como na Sindrome
de Down, Sindrome de Edwards ¢ na Sindrome
de Patau.

Uma resposta a comunicag¢ao interventricu-
lar ¢ a hipertrofia do ventriculo direito, haja
vista que na Tetralogia de Fallot a por¢do ter-
minal do septo na comunicacao interventricular
encontra-se, normalmente desviada anterior-
mente e para a direita (PINSKY et al., 1990).
Como consequéncia desta alteragdao ha o impe-
dimento da fusdo adequada do septo interven-
tricular, além de estreitar a saida do ventriculo
direito para a artéria pulmonar e alarga a raiz da
aorta, com o seu cavalgamento sobre o septo.
Nesse sentido, a Tetralogia de Fallot apresenta
alguns sintomas na arvore pulmonar que vai
desde estenose e hipoplasia até atresia da valva
ou agenesia da valva pulmonar (PALATNIK et
al., 2016).

Dessa forma, o objetivo desse capitulo ¢ de-
monstrar atraveés da literatura atual as caracte-
risticas da Tetralogia de Fallot, suas caracteris-
ticas e manifestacoes, além de retratar os aspec-
tos genéticos e radiograficos, assim como o tra-
tamento instituido. E dessa forma, contribuir
para a maior divulgacao cientifica dessa condi-
¢ao cardiologica.

METODO

Trata-se de uma revisdo integrativa da lite-
ratura - método que se caracteriza por reunir e
sintetizar resultados de pesquisas - realizada no
periodo de marcgo a abril de 2023, por meio de
pesquisas nas bases de dados: PubMed e Scien-
tific Eletronic Library Online (SciELO). Foram
utilizados os descritores: Cardiopatia Congeé-
nita, Tetralogia de Fallot, Cianose. Assim
sendo, desta busca foram encontrados 128 arti-
gos, posteriormente submetidos aos critérios de
selecdo. Os critérios de inclusdo foram: Artigos
nos idiomas inglés e portugués; publicados no
periodo de 1990 a 2023, com prioridade em ar-
tigos mais atuais e que abordavam as tematicas
propostas para esta pesquisa, disponibilizados
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na integra. Os critérios de exclusdo foram: Ar-
tigos duplicados, disponibilizados na forma de
resumo, que nao abordavam diretamente a pro-
posta estudada e que ndo atendiam aos demais
critérios de inclusdo. Apods os critérios de sele-
¢do restaram 24 artigos que foram submetidos a
leitura minuciosa para a coleta de dados.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A Tetralogia de Fallot ¢ uma cardiopatia
congénita, nomeada por Maude Abbott em
1924, porém ja havia sido estudada inicial-
mente por Niels Stenson em 1671 que foi pio-
neiro na descricao da doenca. Mais tarde em
1784, essa cardiopatia recebeu descri¢cdes ana-
tomicas mais alinhadas dadas por William Hun-
ter, o qual descreveu “um buraco na divisao dos
ventriculos” e um refluxo de sangue do ventri-
culo direito para o ventriculo esquerdo. Mais de
um século depois em 1888 um médico francés
Arthur Fallot deu continuidade ao trabalho pro-
pondo a existéncia de um nico processo pato-
logico que explicasse a doenga.

As cardiologias congénitas podem ser divi-
didas em dois grandes grupos: Cardiopatias
Congénitas aciandticas em que se encontra do-
encas tais como Comunicag¢ao Interventricular
(CIV), Comunicagao Interatrial (CIA), Persis-
téncia do Canal Arterial (PCA), Coarctagao de
Aorta (CoAo); e Cardiopatias Congénitas cia-
noticas em que se encontra doengas tais como a
Tetralogia de Fallot, Transposi¢cao das Grandes
Artérias, Atresia Tricispide, Anomalia de Ebs-
tein e Defeitos do Septo Atrioventricular
(DSAV). Nesse capitulo iremos abordar a Te-
tralogia de Fallot (TOF), que ¢ a Cardiopatia
Congeénita ciandtica mais frequente, responsa-
vel por 10% de todas as malformagdes cardia-
cas congénitas (APITZ et al., 2009). As verda-
deiras causas dessa cardiopatia ainda ndo sdo
bem definidas, mas acredita-se que essa doenga

apresenta uma causa multifatorial envolvendo
desde mal controle do diabetes por parte da ges-
tante até consumo materno de acido retindico
(STARR et al., 2010). Todavia, pesquisas re-
centes demonstram que a microdelecao da re-
gido ql1 do cromossomo 22 ¢ um importante
substrato genético e cada vez mais reconhecido
paraa TOF (STEVEN et al., 1996). Essa micro-
delecao estaria presente em mais de 25% dos
pacientes acometidos por essa cardiopatia, além
de a tetralogia ser frequentemente encontrada
em pacientes com sindrome de Di George, dis-
tarbio cromossomico que resulta em desenvol-
vimento inadequado de varios sistemas do
corpo, na qual a prevaléncia da delecao da re-
gido qll do cromossomo 22 ¢ estimada em
aproximadamente 5%, o que indica a importan-
cia do reconhecimento da dele¢ao por sua asso-
ciacdo nao somente cardiaca e sist€émica, mas
também com desordens neuropsiquiatricas tar-
dias. Além disso, trissomias 21, 18 e 13 podem
estar associadas a doencga.

Outro importante fato a se destacar ¢ que
apesar de ser considerada uma cardiopatia con-
génita cianodtica a Tetralogia de Fallot apresenta
quadros em que o paciente ndo apresenta cia-
nose isso se deve aos diferentes graus de obs-
trugdo da via de saida do ventriculo direito. Por
exemplo neonatos com obstrugdo da via de sa-
ida do ventriculo direito leve, apresentam ma-
nutencao de boa saturacao de oxigénio, sdo cha-
mados de “tets pink”, ou seja, com aparéncia
rosea (FORMAN et al., 2019).

A Tetralogia de Fallot ¢ caracterizada por
quatro principais achados: (1) defeito do septo
interventricular; (2) dextroposi¢do da Aorta ex-
plicada pelo desvio anterior do septo infundibu-
lar, em relagdo ao septo interventricular, que
culmina também no estreitamento da via de sa-
ida do ventriculo direito na comunicagao inter-
ventricular por mau alinhamento; (3) hipertro-
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fia ventricular direita que pode ser explicada
pela necessidade de aumento da contragdo do
mesmo para sobrepujar a resisténcia imposta
pela estenose da via de saida do ventriculo di-
reito e, assim, direcionar o sangue até o ventri-
culo esquerdo (shunt direita-esquerda) para
atingir a raiz da aorta; (4) obstrucao do fluxo
sanguineo do ventriculo direito (SOMMER et
al., 2008).

Outrossim, ¢ de suma importancia o conhe-
cimento sobre as manifestagdes clinicas ¢ ava-
liagdo diagnostica dessa doenca, para melhor
atender o paciente. Nesse ambito, o apareci-
mento de cianose ligeira a moderada no periodo
neonatal ¢ a mais importante e frequente mani-
festacdo clinica encontrada nos pacientes, vale
destacar também que geralmente, essa ndo vem
acompanhada de sinais de dificuldade respira-
toria. Outra caracteristica clinica ¢ a presenga
de hipocratismo digital, porém com o advento
da cirurgia para a Tetralogia de Fallot, essa ma-
nifestacao € pouco comum hoje em dia, consi-
derando que a correc¢do cirurgica ¢ realizada re-
lativamente cedo. Destaca-se também altera-
¢Oes presentes na auscultacdo cardiaca, entre
elas a segunda bulha cardiaca ¢ geralmente
unica, pela inexisténcia do componente pulmo-
nar, além disso obstrugdao subpulmonar € res-
ponsavel por um sopro de timbre rude, tipica-
mente crescente-decrescente. Verifica-se ainda
que a pressdo arterial de O2 varia com o grau
de obstrucdo. Devido a baixa saturagao de O2
encontrados na TOF, uma vez que os niveis de
hemoglobina e de hematdcrito tendem a subir
como mecanismo de compensagdo, fazendo as-
sim com que haja um aumento da viscosidade
sanguinea e alteracdo dos fatores de coagula-
¢do, podendo acometer os pacientes com even-
tos tromboticos (PFEIFFER et al., 2008). Vale
ressaltar, que, com o tempo o processo de shunt
da esquerda para a direita através do defeito do

septo ventricular, pode cursar com sintomas de
insuficiéncia cardiaca (MONACO et al., 2012).

Além disso, uma importante medida para
diagnosticar a TOF ¢ o uso de exames comple-
mentares, como ECG, radiografia e a ecocardi-
ografia (DOYLE et al., 2000). Uma vez suspei-
tada a Tetralogia de Fallot ¢ imprescindivel a
realiza¢do de um eletrocardiograma, nota-se no
ECG um desvio do eixo para a direita € uma
proeminente hipertrofia ventricular direita com
ondas R amplas em V1 e RS em precordiais mé-
dias (BERNARDES et al., 2004). Outro exame
importante na suspeita de TOF ¢ a radiografia
toracica que ira revelar uma silhueta cardiaca
em forma de bota (WERTASCHNIGG ef al.,
2013). Isso ¢ uma consequéncia do desvio su-
perior do apice ventricular direito, ocasionado
pela hipertrofia do mesmo e o estreitamento da
sombra mediastinal pela hipoplasia do trato de
saida pulmonar. Nota-se, portanto, que tanto o
ECG quanto a radiografia de torax sdo de ex-
trema importancia para se fazer o diagnostico
da TOF, contudo somente a ecocardiografia
oferece informagdes anatdmicas e hemodina-
micas importantes que ajudam a determinar por
exemplo a gravidade da obstru¢ao subpulmo-
nar, a dimensdo das artérias pulmonares e a
existéncia de outras fontes de fluxo sanguineo
pulmonar (DONOFRIO et al., 2014). Além
disso, a ecocardiografia também identifica a
dextroposicao da aorta, que é uma importante
caracteristica da TOF.

O tratamento da Tetralogia de Fallot tem-se
3 necessidades que sdo neonatos sintomaticos,
crises hiperciandticas e a correcao cirurgica. No
caso dos neonatos sintomaticos, ou seja, aquele
neonato que apresenta um quadro grave de cia-
nose, recomenda-se o uso de prostaglandina E1,
0,05 a 0,1 mcg/kg/min, por via intravenosa,
afim de que haja um aumento do fluxo sangui-
neo no pulmao, uma vez que essa conduta pos-
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sibilita com que o ducto arterioso se abra nova-
mente. As crises hipercianoéticas, que ocorre de-
vido a obstrucdo completa ou quase completa
do trato de saida do ventriculo direito e resulta
numa reducgdo repentina do fluxo pulmonar e
em cianose episodica profunda, seu tratamento
¢ considerado uma emergéncia clinico-cirar-
gica. Em caso de persisténcia da crise pode ser
utilizada a morfina 0,1 mg/kg por via intramus-
cular, drogas vasoconstritoras como a queta-
mina ou adrenalina, com intuito de aumentar a
resisténcia vascular periférica e diminuir o
fluxo sanguineo da direita para a esquerda a ni-
vel ventricular (VAN DER VEN et al., 2019).

Além do tratamento farmacologico, existe o
tratamento cirurgico que € 0 mais recomen-
dado. Sobre o tratamento cirtrgico, destaca-se
a correcao total, a qual existe duas técnicas para
esse tipo de correcdo, e destaca-se também os
métodos paliativos, em dois tempos, através da
técnica shunt de Blalock-Taussig, descrito em
1944 por Dr. Alfred Blalock, Dra. Helen Taus-
sig e o técnico cirargico Vivien Thomas (KIM
etal., 2013).

Inicialmente, iremos abordar sobre os dois
métodos paliativos, que sdo a técnica de Bla-
lock-Taussig classica e a técnica de Blalock-
Taussig modificada. A diferenca basica delas ¢
que a técnica de Blalock-Taussig classica con-
siste em uma anastomose término-lateral entre
a artéria subclavia direita e artéria pulmonar di-
reita, e a técnica de Blalock-Taussig modificada
consiste em um enxerto sintético entre as arté-
rias subclavia e tronco pulmonar.

Ambas técnicas possuem tanto vantagens
quanto desvantagens, a técnica de Blalock-
Taussig classica possui a vantagem de que a
anastomose acompanha o crescimento dos va-
sos, além de ser raro a ocorréncia de hiperfluxo
nessa técnica e possui a vantagem de ser reali-
zada extra pericardio (KIRAN et al., 2017). Po-

rém, possui como desvantagem, apesar de ser
raro, a ocorréncia de isquemia ou retardo do
crescimento do membro superior ipsilateral, a
formagdo de trombos, além de maior taxa de
distor¢do da artéria pulmonar (MORAES
NETO et al., 2008).

Ja a técnica de Blalock-Taussig modificada
possui como vantagem um menor risco de dis-
tor¢do das artérias pulmonares, propicia tam-
bém um maior desenvolvimento da circulagao
arterial pulmonar perante o maior fluxo e ¢ uma
técnica mais facil de ser executada se compa-
rada a forma classica. Como desvantagem pos-
sui a ocorréncia de pseudoaneurisma, relatos de
seroma. Além disso, uma importante desvanta-
gem € que a técnica exige um comprimento
exato do tubo de PTFE (CROTI et al., 2012).

Além dos métodos paliativos existe a corre-
¢ao total precoce que consiste no fechamento da
comunica¢do interventricular e reparagdo da
obstrucdo da via de saida do ventriculo di-
reito. Portanto, ha duas abordagens cirurgicas
na correc¢ao total: atrial direita e ventricular di-
reita. A atrial direita consiste em uma divisao e
resseccdo das extensdes musculares septais e
parietais, que circunda a abertura estenotica da
via de saida do ventriculo direito, afim de ali-
viar essa via de saida. E j4 no fim a comunica-
¢ao interventricular ¢ fechada com sutura con-
tinua de patch protético. Ja a ventricular direita
consiste primeiramente em uma ventriculoto-
mia vertical, seguida de uma resseccao dos fei-
xes hipertrofiados e incisdo transversa e ampli-
acdo da via de saida do ventriculo direito. E por
fim o fechamento da comunicagdo interventri-
cular e passagem do fio através da ctspide sep-
tal da valva trictispide, musculatura septal e
continuagdo fibrosa entre as valvas tricuspide e
aortica com o patch.

Ademais, ¢ de suma importancia destacar
que com o advento da circulagdo extracorporea,
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hoje em dia, se opta ndo mais por utilizar os mé-
todos paliativos de Blalock-Taussig classica e
de Blalock-Taussig modificada e sim a realiza-
¢ao da corregdo total (DOTY et al., 2012).

CONCLUSAO

A Tetralogia de Fallot ¢ uma emblematica
cardiopatia congénita ciandtica que acomete
varios individuos e possui diversas manifesta-
¢oes clinicas. Nesse ambito, entende a impor-
tancia da propagacao cientifica para a divulga-
¢do dessa doenca para melhor tratar os pacien-
tes acometidos por ela. Assim, ¢ importante que
a ecocardiografia seja introduzida nos exames
de rotina durante a gravidez, uma vez que essa
possui baixo custo e apresenta um beneficio
muito grande para o diagnostico precoce de
TOF.

Dessa maneira, espera-se que os profissio-
nais e estudantes que terdo acesso a esse livro
possam potencializar o seu o conhecimento teo-
rico e pratico, contribuindo assim, na qualidade
e eficacia desta triagem, para que haja um me-
lhor e mais satisfatorio atendimento aos pacien-
tes portadores de TOF. Nesse viés, o conheci-
mento por parte dos profissionais sobre esse
tema, além da importancia de se avaliar os ris-
cos de morbidade, contribui para uma melhor
assisténcia a saude para os pacientes.

Conclui-se entdo que a Tetralogia de Fallot
apesar de ser uma condi¢ao rara de malforma-
¢do, ¢, contudo, a mais frequente cardiopatia
congénita ciandtica. Nesse ambito, destaca-se
relevancia do conhecimento dos profissionais
da satide quanto as suas manifestacdes clinicas,
diagnostico e tratamentos.
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