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RESUMO

O presente trabalho aborda a cardiopatia congénita - Tetralogia de Fallot(TOF) e tem como
objetivo analisar e avaliar as vantagens e desvantagens das atuais opcdes terapéuticas da TOF,
além de descrever a importancia da abordagem multidisciplinar e a relevancia do diagnostico
precoce, relacionando o manejo com o prognoéstico. Para isso, foi realizada uma reviséo da
literatura de artigos selecionados por meio do mecanismo de busca avangada na PubMed, com
0 uso de descritores especificos para identificar os artigos relevantes. A aplicacdo de medidas
que integram diversos campos dentro dos cuidados com pacientes portadores da Tetralogia de
Fallot tem como consequéncia a obtencdo de desfechos clinicos favoraveis, de forma que
contribui para o aprimoramento da qualidade de vida e expectativa de sobrevida desses
individuos. Observa-se que o diagnostico precoce, com subsequente cirurgia também precoce,
apresenta melhores resultados e melhor prognostico nestes pacientes, ainda mais se estes forem
somados a uma abordagem multidisciplinar e um manejo terapéutico individualizado e
planejado para cada individuo.

Palavras-chave: Cardiopatia congénita cianogénica; Defeito do septo ventricular; Tetralogia
de Fallot; Manejo multidisciplinar.



ABSTRACT

The present work addresses congenital heart disease - Tetralogy of Fallot(TOF) and aims to
analyze and evaluate the advantages and disadvantages of current TOF therapeutic options, in
addition to describing the importance of a multidisciplinary approach and the relevance of early
diagnosis, relating management with the prognosis. To this end, a literature review of articles
selected through the advanced search engine on PubMed was carried out, using specific
descriptors to identify relevant articles. The application of measures that integrate different
fields within the care of patients with Tetralogy of Fallot results in obtaining favorable clinical
outcomes, in a way that contributes to improving the quality of life and survival expectancy of
these individuals. It is observed that early diagnosis, with subsequent early surgery, presents
better results and a better prognosis in these patients, even more so if these are combined with
a multidisciplinary approach and individualized therapeutic management planned for each
individual.

Keywords: Cyanogenic congenital heart disease; Ventricular septal defect; Tetralogy of
Fallot; Multidisciplinary management.



LISTA DE TABELAS

Tabela 1 — Comparacdo entre nascidos vivos com cardiopatia congénita no geral e com
tetralogia de Fallot de 2012 @ 2021........cooiieiiiiiiiee et 12



Clv
DCC
HVD
JET
OVSD
SBPC
TOF

LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

Comunicacao Interventricular

Doencas Cardiacas Congeénitas

Dextroposicao da aorta e a Hipertrofia ventricular Direita
Taquicardia Juncional Ectopica

Obstrucdo da Via de Saida do ventriculo Direito
Sociedade Brasileira de Cardiologia Pediatrica

Tetralogia de Fallot



SUMARIO

LINTRODUGAO.......oocoeveeeeeeeeeeeee e ses e 10
I @ o 1=] ()Y oo =T = RS RS 11
1.2 ODjJEtiVOS ESPECITICOS ...ttt bbbt 11
1.3 PIOBIBMIA. ...ttt 11
L HIPOTESE. ..ottt b bbbk h b e bR b e bbbt b et enas 11
1.5 JUSHITICALIVA. ...t e bbbt b e anes 11
2 REVISAO DE LITERATURA ..ottt sn st s st ne st asensenen e 12
2.1 Etiologia, Epidemiologia e FiSiopatologia........ccccceveviiiiiiiciiiieie e 12
2.2 DIagnOStiCO € AVAIIAGAD ........cveuiieiiiteiiiiei ettt bbbttt 13
2.3 0OPCOES A TrATAMENTO ......eviiieiesiete ettt bbbttt r e 13
2.4 PrognOstiCo € COMPICAGOES ......ccueiveriiieierieiieiieie sttt sttt bbbt et e enes 14
3 PROCEDIMENTO METODOLOGICO ..ot esie s enas st 15
4 APRESENTACAO E ANALISE DOS DADOS .........ooomiriieiieeieiereesssssssessessssessnsessis s 16
5 CONSIDERAGOES FINAIS ....coouiioieeeeeeseeeeeeestees sttt eses st s sttt 17

REFERENCIAS ..ottt 18



10

1 INTRODUCAO

A Tetralogia de Fallot (TOF) constitui a cardiopatia congénita ciandtica mais
prevalente, caracterizada por um conjunto de quatro anomalias cardiacas congénitas que
interferem no fluxo sanguineo normal. Essa malformacdo leva a circulacdo de sangue
insaturado na corrente sistémica, resultando na cianose, principal sintoma da doenca. A TOF é
responsavel por aproximadamente 10% de todas as doencas cardiacas congénitas (DCC),
segundo dados da Sociedade de Pediatria do Rio de Janeiro. Devido a alta incidéncia, o
tratamento precoce assume crucial importancia. Sem intervencao cirargica, apenas 10% dos
pacientes sobrevivem ap6s a segunda década de vida. Em contraste, 90% dos pacientes que
passam por cirurgia na infancia apresentam um prognostico de vida significativamente melhor,

com expectativa de alcancar a quinta década de vida (Martins et al., 2018).

O tratamento da TOF pode ser, inicialmente, ndo cirdrgico ou cirargico a depender da
gravidade do caso, no entanto, observa-se uma maior taxa de mortalidade em pacientes menores
de 1 ano. Por essa razdo, a corre¢do cirurgica precoce, seja definitiva ou parcial, apresenta
vantagens consideraveis, afinal tal intervencdo interrompe o processo de hipertrofia do
ventriculo direito e regulariza a saturacdo arterial de oxigénio (S&; Carvalho, 2023). Dessa
forma, a investigacdo e o manejo precoce da TOF impactam diretamente no progndéstico e na
qualidade de vida do paciente. Além disso, € importante mencionar que 0 manejo precoce
demonstrou ser eficaz na diminuicdo de custos associados a internagcdes hospitalares,
reinternacdes e tratamento de complicagdes, resultando em economias significativas para o

sistema de salde.

Dada a escassez de pesquisas sobre o manejo precoce da Tetralogia de Fallot (TOF), ha
uma necessidade urgente de investigacGes adicionais, abordando a importancia de diferentes
intervengdes, bem como o desenvolvimento de estratégias aprimoradas de acompanhamento.
Sendo assim, a presente pesquisa se propde a demonstrar o impacto do manejo precoce no
prognostico de neonatos e lactentes, com especial énfase na descrigcdo das opcdes terapéuticas

cirurgicas e nao cirurgicas disponiveis.

Além disso, busca-se destacar a importancia das abordagens multidisciplinares para o
cuidado integral do paciente, abrangendo o0s métodos de tratamento, as praticas
multidisciplinares adotadas e os efeitos dessas intervengdes na qualidade de vida, ou seja, na

ocorréncia de complicacBes e no desenvolvimento e sobrevida dos pacientes.
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1.1 Objetivo geral

Descrever as vantagens e desvantagens das estratégias de tratamento da Tetralogia de
Fallot em recém-nascidos e lactentes, buscando contribuir para o aprimoramento da pratica

clinica e para a promog&o de melhores desfechos clinicos e qualidade de vida.

1.2 Objetivos especificos

e Descrever as opgOes atuais de tratamento da Tetralogia de Fallot em neonatos e

lactentes cirdrgicas e ndo cirurgicas;
e Descrever as abordagens multidisciplinares no manejo da Tetralogia de Fallot;

e Relatar a importancia do manejo precoce e seu consequente progndstico.

1.3 Problema

O prognostico de doencas cardiacas congénitas melhorou de forma significativa nos
ultimos anos, todavia, pela complexidade apresentada pela TOF, seu prognéstico ainda
permanece preocupante, principalmente em pacientes ndo diagnosticados e consequentemente
ndo submetidos a um tratamento precoce de forma efetiva (Wang et al. 2019), o que contribui
para 0 aumento da mortalidade desses pacientes. Outro fator a ser levado em consideracéo deve
ser 0 manejo cirurgico na melhor idade para o paciente recém-nascido, visto que a mortalidade
foi maior em criancas que realizaram manejo cirurgico com mais de 6 meses de idade (Martins
et al.,, 2018). Diante disso, ¢ de suma importancia o conhecimento das vantagens e
desvantagens das diferentes abordagens terapéuticas, assim como o direcionamento adequado

do manejo na faixa etéaria ideal.

1.4 Hipdtese

O tratamento da Tetralogia de Fallot, quando iniciado em tempo oportuno, somado a
implementacdo de abordagens multidisciplinares resulta em desfechos clinicos positivos e no

aumento da qualidade e expectativa de vida dos pacientes.
1.5 Justificativa

Apesar dos avancos na &rea da cardiologia pediatrica, ainda existem desafios
significativos no manejo da condigdo em estudo, especialmente no que se refere a identificacdo
precoce, selecdo das opcOes terapéuticas mais adequadas e prevencao de complicacfes a longo
prazo. Diante disso, o0 presente estudo se justifica pela sua capacidade de fornecer evidéncias
cientificas sobre a eficacia do manejo precoce da TOF. Nessa via, pesquisas realizadas neste
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campo possuem relevancia no sentido de aprimorar as diretrizes clinicas, promovendo uma
abordagem mais efetiva e individualizada no cuidado de pacientes com Tetralogia de Fallot,
objetivando assim, melhorar a qualidade de vida e prognostico dos individuos acometidos pela
referida doenca.

2 REVISAO DE LITERATURA
2.1 Etiologia, Epidemiologia e Fisiopatologia

Com uma incidéncia de 0,34 por 1.000 nascidos vivos, a Tetralogia de Fallot (TOF), é
a cardiopatia congénita cianotica mais prevalente (Ferraz et al., 2024), caracterizada por quatro
defeitos cardiacos, sendo eles, a comunicacdo interventricular (C1V), a obstrucéo da via de saida
do ventriculo direito (OVSD), a dextroposicdo da aorta e a hipertrofia ventricular direita
(HVD).

A TOF possui etiologia multifatorial, envolvendo fatores genéticos e ambientais que
impactam o desenvolvimento embrionario do coracdo. A hereditariedade e mutagdes de genes
como TBX2, GATA4, bem como sindromes genéticas como trissomia do 21 e microdelecdo da
regido 22gq11 também possuem relacdo com a doenca (Ferraz et al., 2024). Contudo, fatores
ambientais como infecgdo materna por rubéola, consumo de alcool durante a gestacdo, diabetes
tipo 1 ou gestacional, lupus e hipotireoidismo também podem contribuir para aumentar o risco
da doenca (Quintdo, 2018).

Tabela 1 - Comparacéo entre nascidos vivos com cardiopatia congénita no geral e com tetralogia

de Fallot de 2012 a 2021.
NASCIMENTOS COM

ANO CARDIOPATIA MNASCIMENTOS COM TETRALOGIA DE FALLOT PREVALENCIA
CONGENITA
2012 1881 65 3,455608719
2013 2510 80 3,187250996
2014 2164 72 3,327171904
2015 2127 87 4,090267983
2016 2462 73 2,96506905
2017 2864 100 3,491620112
2018 2930 136 4,641638225
2019 2751 126 4,580152672
2020 2762 92 3,330919623
2021 2761 112 4,056501268
TOTAL 25212 943 3,740282405

Fonte: Régo et al. (2023).
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2.2 Diagnostico e avaliacéo

O diagndstico da Tetralogia de Fallot (TOF) é fundamentalmente realizado por meio de
métodos diagndsticos avancgados, destacando-se a ecocardiografia fetal, que pode ser realizada
entre a 142 e 222 semana gestacional ou logo apds o nascimento, geralmente até o primeiro ano
de vida, proporcionando o monitoramento efetivo da evolugdo da doenga. Este exame visa
avaliar criteriosamente a gravidade da obstrucdo pulmonar, dimensdes das artérias pulmonares
e a presenca de outras anomalias que possam afetar o fluxo sanguineo pulmonar (S&; Carvalho,
2023). Acerca da TOF, a Congenital Heart Surgeons Society propde a classificacdo em trés
subtipos distintos, considerando varia¢fes na gravidade da estenose pulmonar, a presenca de
canal atrioventricular comum e a auséncia da valvula pulmonar, o que favorece uma abordagem

mais precisa.

Acerca disso, verifica-se que a identificacdo precoce e a avaliagdo detalhada possuem
um impacto substancial na abordagem terapéutica do paciente afetado pela TOF. Nesse
contexto, em complemento a ecocardiografia, outros métodos de imagem cardiaca podem ser
empregados, como a ressonancia magnética cardiaca, o cateterismo e a tomografia
computadorizada, proporcionando dessa forma, uma anélise extensiva da anatomia e da funcéo
cardiaca, auxiliando assim na elaboracdo do plano terapéutico mais adequado para cada caso
(S&; Carvalho, 2023).

2.3 Opcoes de tratamento

A Tetralogia de Fallot (TOF) encontra seu tratamento definitivo na correcdo cirirgica
por meio de uma operacdo completa, geralmente realizada nos primeiros meses de vida. Tal
intervencdo visa restaurar o fluxo sanguineo normal, melhorando dessa forma a oxigenagdo ao
reparar a comunicacéo interventricular (CIV) a partir da corregdo da obstrucao da via de saida
do ventriculo direito (OVSD), reposicionamento da aorta e reducéo da hipertrofia ventricular
direita (HVD) (Ferraz et al., 2024).

Assim, considerando a OVSD como um fator preditivo de mortalidade precoce em
pacientes com TOF, foram desenvolvidas técnicas alternativas com o objetivo de preservar a
competéncia da valva pulmonar. Dentre essas abordagens, destaca-se a técnica transatrial ou
transatrial-transpulmonar, que apresenta a vantagem de reduzir a necessidade de
ventriculotomia, diminuindo, por sua vez, os riscos cirargicos e o tempo de recuperacdo pos-

operatorio (Ven et al., 2019).
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Nessa via, 0 reparo primario precoce, é fundamental para limitar a carga de pressao no
ventriculo direito, reduzir a baixa oxigenacao e preservar funcoes cardiovasculares e cerebrais,
0 que proporciona diversos beneficios em relagdo ao reparo tardio (Ven et al., 2019). Em razdo
disto, a Sociedade Brasileira de Cardiologia Pediatrica (SBPC), em consonancia com outras
entidades internacionais, reconhece o reparo precoce como estratégia de tratamento preferencial
para TOF.

Acerca disso, convém salientar que a definicdo do momento ideal para a correcdo
cirirgica da Tetralogia de Fallot exige uma avaliacdo individualizada de cada paciente,
considerando a idade, peso, condicao clinica, presenca ou auséncia de defeitos extracardiacos
associados e a anatomia cardiaca (Martins et al., 2018). Com base nisso, a equipe
multidisciplinar, composta por cardiologistas pediatras, cirurgifes cardiacos, pneumologistas e
outros profissionais de salde, determinard& 0 momento mais adequado para a intervencao,

garantindo a seguranca e o0 sucesso do tratamento.

Em determinadas situacdes clinicas, procedimentos paliativos podem ser considerados
como uma medida temporaria para melhorar a oxigenacdo do paciente antes da realiza¢éo da
correcdao completa da TOF. Um exemplo disso é a colocacao de um shunt sistémico-pulmonar,
0 que proporciona um melhor equilibrio do fluxo sanguineo entre o sistema circulatério
sistémico e pulmonar, aliviando assim a hipoxemia e otimizando as condi¢6es clinicas do

paciente até que a intervencao cirurgica definitiva seja realizada (Ven et al., 2019).
2.4 Progndstico e complicacgdes

As complicacBes da Tetralogia de Fallot podem incluir arritmias cardiacas, obstrucéo
residual da via de saida do ventriculo direito, estenose residual, regurgitacéo valvar e pulmonar
e endocardite (Ven et al., 2019; Ferraz et al., 2024).

Com o0s avangos na cirurgia cardiaca pediatrica e cuidados intensivos, a maioria dos
pacientes com Tetralogia de Fallot tem um progndstico favoravel a longo prazo permitindo que

esses pacientes possam viver até a vida adulta.
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3 PROCEDIMENTO METODOLOGICO

A coleta de dados dessa pesquisa foi realizada no dia 5 de mar¢o de 2024, nas bases de

dados SciELO e PubMed, reunindo artigos e resumos especificos da area médica. Alguns

critérios foram definidos para a realiza¢do da busca, sendo eles:

As buscas foram feitas por meio do formulario de busca avancada;

Na PubMed, a expressédo de busca utilizada foi tetralogy of fallot OR tetralogy of fallot
AND treatment. Os operadores booleanos foram utilizados para encontrar resultados

mais precisos;
Na SciELO, a expressdo de busca utilizada foi “Tetralogia de Fallot”, apenas;
A busca foi feita somente no campo de titulo (title);

Os resultados foram limitados aos que possuiam acesso ao texto completo de forma

gratuita (free full text);
O periodo selecionado foi o dos ultimos 10 anos ( 2013 - 2023)

Publicacdes em Inglés e em Portugués.

a) Critérios de Inclusao: Foram incluidos estudos com criangas com idade entre
0 a 24 meses, de ambos 0s sexos, portadoras de Tetralogia de Fallot confirmada

pelo ecocardiograma.

b) Critérios de Exclusdo: Foram excluidos artigos que ndo se enquadraram nas
caracteristicas citadas acima ou que ndo davam acesso gratuito e fora do recorte
temporal delimitado, criangas com doencas concomitantes, gemelares e

portadores de distdrbios de diferenciacéo sexual.

Apos aplicada a estratégia de busca descrita, foram encontrados 112 resultados na

PubMed e, apds leitura técnica, 2 artigos, que se enquadraram nos critérios de inclusdo e nao

possuiam nenhum critério de exclusdo, foram, por fim, selecionados. Na SciELO, 7 artigos

foram encontrados no total e, respeitando os mesmos critérios de inclusao e exclusédo, 3 foram

selecionados.
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4 APRESENTACAO E ANALISE DOS DADOS

O manejo adequado da TOF é essencial para que haja um melhor desfecho clinico, o
que impactara diretamente na qualidade de vida desses pacientes. A seguir, trataremos as
diferentes estratégias de tratamento da TOF em neonatos e lactentes, discutindo os métodos
cirurgicos, periodo ideal para as intervencdes cirurgicas, complicacdes do procedimento que
impactam diretamente na qualidade de vida, tratamentos paliativos e abordagens

multidisciplinares.

O tratamento da Tetralogia de Fallot é preferencialmente cirdrgico, sendo essa
considerada a melhor e a forma definitiva de manejo. Contudo, existem formas e medicamentos
gue podem ser utilizados em casos em gue a doenca nao é classificada grave. Medica¢fes como
prostaglandinas, para manter o ducto arterial aberto, betabloqueadores, para crises
hipercinéticas, morfina, para o relaxamento do infundibulo pulmonar e fenilefrina, responsavel
aumento do fluxo sanguineo (S4, 2023), sdo utilizadas como formas paliativas para retardar a
cirurgia até que o organismo da crian¢a esteja mais fortalecido ou em casos do paciente ser
assintomatico ou levemente sintomatico sem que haja necessidade de urgéncia cirdrgica ainda

com a crianga recém-nascida (S4; Carvalho, 2023).

A correcao definitiva da Tetralogia de Fallot (TOF) é essencial para melhorar o desfecho
clinico e a qualidade de vida dos pacientes. Foram analisadas as diferentes opcGes de tratamento
disponiveis e seus resultados em recém-nascidos e lactentes. Observou-se que a correcdo
cirtrgica durante o primeiro ano de vida apresenta vantagens significativas, como uma reducéo
na mortalidade e uma melhor adaptacao fisiopatoldgica em comparacdo com intervencfes mais
tardias. A abordagem transatrial-transpulmonar tem sido desenvolvida como uma alternativa
menos invasiva, demonstrando bons resultados a longo prazo na preservacdo da capacidade da
valva pulmonar e na redugdo da necessidade de ventriculostomia. Contudo, existem
complicagdes associadas a cada estratégia de tratamento, como a regurgitagdo pulmonar e a

necessidade de reintervencédo ao longo da vida (Ven et al., 2019).

As abordagens cirurgicas transatrial ou transatrial-transpulmonar foram desenvolvidas
com o objetivo de reduzir a necessidade de ventriculostomia e preservar a competéncia da valva
pulmonar. Essas técnicas cirlrgicas tém demonstrado bons resultados a longo prazo,
proporcionando uma alternativa eficaz e menos invasiva para o tratamento da TOF (Ven et al.,
2019). A reducdo na necessidade de ventriculostomia € particularmente importante, pois

diminui os riscos associados a essa intervencao. Além disso, a preservacéo da valva pulmonar
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é de extrema importancia para manter a funcionalidade cardiaca e evitar complicacdes poés-
cirurgicas, reforcando portanto a eficacia e a seguranca das abordagens transatrial e transatrial-

transpulmonar no tratamento da TOF.

A cirurgia transatrial-transpulmonar , que inclui o fechamento da comunicacéo
interventricular através da valva tricispide e o alargamento da saida do ventriculo direito,
apresenta vantagens e desvantagens (Ven et al., 2019). As desvantagens incluem complicacdes
pos-operatdrias associadas & cirurgia precoce, como derrame pleural ou pericérdico,
sangramento que pode exigir reoperacdo e aparecimento de infeccdo na ferida cirdrgica. Por
outro lado, a abordagem tardia apresentou aumento de reintervengdes cirurgicas e
procedimentos percutaneos, indicando a necessidade de cuidadosa consideracdo na escolha do

momento ideal para as intervenc@es cirdrgicas (S4; Carvalho, 2023).

Complicagdes cirurgicas da TOF podem ser variadas e incluem tanto problemas
imediatos quanto a longo prazo, exemplo disso é a Sindrome de Baixo Débito Cardiaco, a
taquicardia juncional ectépica (JET), comunicacdo interventricular residual ou recorrente,
lesbes na artéria coronaria, infeccfes, defeitos de conducdo e estenose ou insuficiéncia
pulmonar grave, em razdo da incompeténcia da valva pulmonar, disfuncdo ventricular séo
possiveis complicacdes de acontecer apds a cirurgia corretiva definitiva da TOF e podem levar
a uso de medicamentos, colocacdo de shunt ou até mesmo até nova intervencdo cirurgica para
reparo da complicacdo (S&; Carvalho, 2023). O acompanhamento pds-cirirgico torna-se
essencial para identificacdo e manejo de qualquer uma das anomalias que possam surgir ao

longo da vida do paciente.

5 CONSIDERACOES FINAIS

O presente estudo objetivou estabelecer uma investigagao das atuais op¢des terapéuticas
existentes no tratamento da Tetralogia de Fallot (TOF) e da importancia do manejo precoce e
multidisciplinar, esclarecendo a importancia que tais abordagens possuem no consequente
prognostico e qualidade de vida do paciente.

Dessa maneira, sintetizando os estudos analisados, nota-se que o tratamento cirurgico,
guando feito de maneira precoce, representa a melhor escolha e apresenta melhores desfechos

clinicos. Dito isso, é de suma importancia que a investigacdo e o diagndstico sejam feitos o
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mais cedo possivel, visto que o tempo em que o tratamento € iniciado, seja ele cirdrgico ou nao,
mostrou ser um preditor no prognastico da TOF.

Apesar disso, cabe salientar que a realizacdo da cirurgia deve ser estrategicamente
individualizada quanto ao momento, técnicas e procedimentos estipulados. Ademais, €
essencial que todo o processo, do pré, pos operatorio e decorrer da vida do individuo, conte

com uma equipe multidisciplinar capaz de tratar e cuidar de todas as esferas do paciente.
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