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I. RESUMO

ANALISE DAS CARATERISTICAS DEMOGRAFICAS, CLINICAS E
CIRURGICAS EM PORTADORES DA TETRALOGIA DE FALLOT -
ACOMPANHADOS EM HOSPITAL TERCIARIO DE SALVADOR (BAHIA,
BRASIL) Fundamentacdo: A tetralogia de Fallot (T4F) é a cardiopatia congénita
cianogénica mais prevalente ap6s o primeiro ano de vida, com uma incidéncia de 10%
dentre todas as cardiopatias congénitas. Caracteriza-se morfologicamente pela presenca
de: comunicacgdo interventricular, dextroposicdo da aorta, obstrucdo da via de saida e
hipertrofia do ventriculo direito. A etiologia € multifatorial, sendo que 15% dos pacientes
apresentam delecdo do cromossomo 22qll. O ecocardiograma possibilita um
detalhamento dos aspectos morfolégicos da doenca, correspondendo ao método de
imagem ndo invasivo indicado para definicdo quanto ao diagnostico. O tratamento
indicado é o cirtrgico, sendo que em casos mais complexos, torna-se necessario a
realizagdo da correcdo por etapas por meio de cirurgia paliativa (Blalock-Taussig
modificado) e posterior correcdo total. Objetivos: Analisar as caracteristicas
demogréficas, clinicas e cirargicas dos pacientes com tetralogia de Fallot acompanhados
em hospital terciario de Salvador, Bahia. Métodos: Realizado estudo observacional
baseado na avaliacdo dos prontuérios dos pacientes portadores de tetralogia de Fallot no
periodo entre 2007 a 2013, acompanhados em hospital terciario de Salvador. Os dados
foram armazenados em questionario e analisados utilizando programa estatistico SPSS
16.0. Resultados: Analisados, retrospectivamente, 112 pacientes, 74,1%, provenientes do
interior do Estado. A média de idade no momento do diagnostico foi 21 +/- 34 meses,
sendo 58% do sexo masculino. A T4F de ma anatomia esteve presente em 75% dos casos,
sendo a correcdo total realizada em 83% dos pacientes analisados, com a técnica de
ampliacdo transanelar e do tronco pulmonar a mais utilizada (61,6%). A taxa de Obito
encontrada foi de 17,9%. Discussdo: A grande demanda de um servico terciario de alta
complexidade e a dificuldade de diagnostico adequado no interior do estado podem ter
colaborado para o intervalo de tempo prolongado entre o diagnostico e a correcao
cirurgica, além da provavel influéncia na evolugdo clinica do paciente até a correcéo
cirargica. Concluséo: Os principais preditores desfavoraveis quanto a evolugdo, podem
estar relacionados a diagnostico tardio, hipoxemia crénica, ma anatomia e idade mais
avancada no momento da correcdo cirurgica.

Palavras chave: 1. Tetralogia de Fallot; 2. Cardiopatias congénitas; 3. Procedimento de
Blalock-Taussig.




I1. OBJETIVOS

GERAL
Analisar as caracteristicas demograficas, clinicas e cirdrgicas dos pacientes
com tetralogia de Fallot atendidos em um hospital terciério de Salvador nos
altimos sete anos.

ESPECIFICOS

1. Analisar a evolucdo dos pacientes com tetralogia de Fallot atendidos nos

Gltimos sete anos um hospital terciario de Salvador;

N

Identificar os tipos das técnicas cirdrgicas realizadas;

w

Caracterizar os aspectos morfologicos cardiacos apresentados na tetralogia
de Fallot; e
4. Estabelecer possiveis relacbes dentre os dados coletados, de forma que

haja analise critica e interpretativa.



I11. FUNDAMENTACAO TEORICA

Apesar de relato anterior pelo monge dinamarqués Neil Stensen, foi Louis Arthur
Etienne Fallot, em 1888, quem ganhou o mérito através do epdnimo da mais comum
cardiopatia congénita cianética: tetralogia de Fallot, também denominada de Doenca do
bebé azul ou Sindrome do bebé azul. Trata-se da mais comum cardiopatia congénita
ciandtica, correspondendo a cerca de 5% de todas as cardiopatias congénitas, e com uma
incidéncia aproximada de 1 em cada 2400 nascidos vivos *.

As cardiopatias que se manifestam com cianose ja ao nascimento sdo as que
possuem o maior potencial de gravidade 2, por isso a importancia de se identificar a causa
da cianose para melhor tratamento do individuo. A combinacao de lesGes caracteristicas
da tetralogia de Fallot ocorre em 3 a cada 10000 nascidos vivos 2. comunicacdo
interventricular, estenose pulmonar, cavalgamento da aorta e hipertrofia do ventriculo

direito 3.

O conhecimento da anatomia do coracdo com foco na crista terminal do ventriculo
direito possibilita a real compreensdo das alteracdes evidenciadas. A grande diferenca
entre os tratos de saida do ventriculo direito e do ventriculo esquerdo € que, enquanto que
no ventriculo esquerdo existe uma continuidade fibrosa entre os anéis valvares mitral e
adrtico, no ventriculo direito a valvula pulmonar esta suportada por um infundibulo
totalmente muscular *. Quando se observa do &pice do ventriculo direito, verifica-se a
existéncia de uma crista muscular extensa que separa os folhetos das valvulas pulmonar e
tricispide °. Esta é designada por crista supraventricular, esta estrutura tem trés
componentes: a parte maior da crista ndo € mais do que a curvatura interna da parede
parietal do ventriculo direito, que separa a cavidade do ventriculo direito da raiz da aorta
e da artéria coronaria direita; a por¢do basal suporta os folhetos da valvula pulmonar; por
altimo, a parte muscular que se encontra entre 0os ramos da trabécula septomarginal,

designada de septo do trato de saida *.

Na fisiopatologia dos fetos com a tetralogia de Fallot ndo ha alteracdo na
circulacdo fetal ou na umbilico-placentéaria. Apds o nascimento ocorre uma reducao do
fluxo de sangue do ducto arterioso, interferindo no desenvolvimento da sua parede
muscular, podendo haver ainda alteracdo da orientacdo do ducto, o qual fara um angulo

agudo inferior com a aorta — obtuso em criangas com anatomia cardiaca padrdo. A aorta,
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por receber um volume sanguineo maior, possuird uma largura maior. Além disso, a parte
ascendente e descendente da aorta possuirdo saturacfes de oxigénio semelhantes, pois ha
menor passagem de sangue do tronco pulmonar para a aorta descendente °. Apesar dessas
alteracOes, segundo o estudo de Zeltser et al., ao primeiro ano de idade a maioria dos
pacientes com tetralogia de Fallot corrigida tinha um desenvolvimento neurolégico
dentro dos limites da normalidade, sendo que fatores genéticos explicariam as diferencas

interindividuais encontradas .

A diferencga essencial entre a tetralogia de Fallot e o coracdo normal é que, na
tetralogia de Fallot, os componentes da crista supraventricular se separam, mantendo sua
individualidade. O desvio anterossuperior do septo do trato de saida ocasiona a
comunicacdo interventricular e, juntamente com a hipertrofia das trabéculas
septoparietais, levam ao acometimento da estenose pulmonar °. A hipertrofia ventricular
direita é consequéncia hemodinamica das lesdes anatdmicas descritas %. O cavalgamento
da aorta corresponde a proporcdo da circunferéncia valvar aortica que € suportada pelo
ventriculo direito — lembrando que em um coracdo normal os folhetos da valva aortica
inserem no ventriculo esquerdo. Este cavalgamento da aorta é mais evidente quando o
septo do trato de saida estd desviado de modo a ser uma estrutura exclusivamente do
ventriculo direito, como é o caso da tetralogia de Fallot. O grau de cavalgamento, ou seja,
a proporcdo da circunferéncia valvular adrtica que € suportada por estruturas
ventriculares direitas e ndo esquerdas, pode variar entre 5% a 100%. Este é um aspecto
com Obvia relevancia cirlrgica. Quanto maior a proporcdo, maior sera o desvio
anatémico e 0 enxerto necessario para reconectar a aorta ao ventriculo esquerdo °. Os
fetos podem apresentar insuficiéncia cardiaca em casos que haja agenesia da valva
pulmonar, dessa forma ocorrera acimulo de liquido no corpo, e o feto apresentara ascite
ou edema subcutaneo, por exemplo (Hidropsia fetal). Nas criangas com tetralogia de
Fallot, a fonte de fluxo sanguineo para os pulmdes pode ser uma das seguintes (com
possibilidade de combinacdo entre elas): ventriculo direito; ducto arterioso; artérias

colaterias aorto-pulmonares e artérias colaterais broncopulmonares ®.

Se a resisténcia pulmonar total exceder a resisténcia vascular sistémica, tal fato
implica que vai existir sangue do ventriculo direito a dirigindo-se para a aorta através da
comunicacdo interventricular (shunt direito-esquerdo), com diminuicdo no volume
ejetado para a circulacdo pulmonar, causando cianose. Quanto maior o grau de estenose
infundibulo-valvar, maior o shunt e menor o fluxo sanguineo pulmonar 2. Se, no entanto,

0 grau de estenose for tal que resisténcia pulmonar total seja inferior a resisténcia
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vascular sistémica, o fluxo de sangue na comunicacdo interventricular tera
preferencialmente diregdo esquerda-direita. Assim, o fluxo pulmonar serd superior ao
sistémico, e ndo existira cianose (tetralogia cor-de-rosa) ®. No entanto, com o surgimento
de hipertrofia do miocardio devido ao modelamento cardiaco, podera ocorrer um
aumento da estenose infundibular subpulmonar ocasionando cianose por volta dos 6-8
meses. Nas proprias criangas que apresentam cianose jd ao nascimento, poderd haver

piora do quadro cianético devido ao aumento do shunt direito-esquerdo °.

O ducto arterioso auxilia no fluxo sanguineo pulmonar, como ja dito
anteriormente. Ele recebe influéncia da pressdo arterial sistémica, de forma a alterar o
fluxo pulmonar diante de alteracbes da pressdo. Um aumento do fluxo sanguineo
pulmonar levaria a um aumento na PO2 arterial sistémica a qual, por sua vez, tenderia a
contrair o ducto, interferindo assim com o fluxo pulmonar e logo diminuindo a PO2
sistémica, dilatando consequentemente o ducto. Uma situacdo variavel e instavel com
cianose intermitente poderia ocorrer ®. Em criancas com tetralogia de Fallot, o
fechamento do ducto arterioso normalmente é atrasado por varios dias a semanas, 0 que
pode estar relacionado quer com anomalias no seu desenvolvimento morfolégico quer
com o seu comportamento funcional 8. As artérias colaterais aorto-pulmonares suprem o
fluxo sanguineo pulmonar no caso dos bebés com atresia pulmonar. Em alguns casos,
para 0 manejo inicial do paciente no periodo neonatal, infunde-se prostaglandina E2
objetivando manter a paténcia do ducto arterioso e, consequente, a fonte de fluxo

pulmonar.

Portadores de tetralogia de Fallot apresentam consideraveis hipertrofia e
desarranjo dos cardiomidcitos e varios graus e tipos de fibrose, edema, infiltracdo por
células mononucleares e alteragdes degenerativas, como degeneracdo vacuolar dos
miocardidcitos °. Ao nascimento ndo existe diferenca entre o didmetro dos cardiomiécitos
dos pacientes com tetralogia de Fallot e os normais '°. Apés o nascimento, esse diametro
aumenta de modo progressivo e gradual e a proliferacdo do tecido conjuntivo ocorre de
modo proporcional & hipertrofia e a idade *°. Na vida fetal a comunicacio interventricular
e a baixa pos-carga do ventriculo esquerdo aliviam a sobrecarga de pressdo imposta pela
obstrucdo da via de saida do ventriculo direito, diminuindo o estimulo que proporcione o
remodelamento cardiaco do ventriculo direito neste momento . Apés o nascimento o
aumento fisiologico da pds-carga do ventriculo esquerdo, que se reflete no ventriculo
direito através da comunicagdo interventricular, soma-se & imposta pela obstrugdo da via

de saida do ventriculo direito gerando grande estimulo ao remodelamento ventricular
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direito '*. Dessa forma, podemos considerar que o remodelamento ventricular direito,
possivelmente, ocorra principalmente no periodo pds-natal*’.

Em um estudo histolégico e morfométrico do miocardio na tetralogia de Fallot,
realizado pelo Instituto do Coracdo em conjunto com a Faculdade de Medicina da
Universidade Federal do Mato Grosso, evidenciou-se distintas formas de ocorréncia das
alteracOes na regido do infundibulo pulmonar quando comparadas com os ventriculos, de
forma que as alteracbes presentes no miocardio pds-natal na tetralogia de Fallot estdo
distribuidas homogeneamente nas metades subepicardica e subendocéardica das paredes
ventriculares, com excec¢do do infundibulo, que apresenta caracteristicas peculiares de
remodelamento miocardico. Dessa maneira, amostras miocardicas subendocérdicas da
regido infundibular ndo sdo representativas das demais regides ventriculares para estudos
morfométricos **. Ha frequentemente um crescimento anormal do infundibulo, intrinseco
a anomalia congénita, 0 que o torna relativamente menor em relacdo ao crescimento
somatico, colaborando para o agravamento da obstrucdo da via de saida do ventriculo

direito .

Deve se atentar a dois aspectos importantes para monitoramento do paciente com
tetralogia de Fallot: diminuigdo da pressdo arterial e postura corporal. A queda da presséo
arterial implicara na diminuicéo do fluxo sanguineo pulmonar, o que amplia a cianose. A
postura das criangas com tetralogia de Fallot influéncia na relacéo do retorno venoso com
o grau de cianose apresentado °. Ha efeito benéfico da postura no aumento da oxigenacao
do sangue periférico em criancas com crises hipoxicas ou apds o exercicio fisico °.
Devido a comunicacao interventricular ser ndo restritiva, as pressdes nos ventriculos
tendem a se igualarem, por exemplo, o retorno venoso sistémico interfere com a pressdo
no ventriculo direito, sendo a postura um grande determinante do retorno venoso. A
posicdo ortostatica na auséncia de movimento resulta num acumulo de sangue nas
extremidades inferiores e abdomen, com diminuicdo do retorno venoso global,
diminuicdo da pressdo do ventriculo direito e logo diminuicdo do fluxo sanguineo
pulmonar °. A diminuicdo da resisténcia vascular periférica leva a diminuicdo das
pressdes nos ventriculos e, consequentemente, menor o fluxo sanguineo pulmonar e
aumento do shunt direito-esquerdo. Por isso, vasoconstrictores periféricos sao utilizados,

para possibilitar o aumento do retorno venoso e promover a¢oes opostas as explicitadas.

O aumento da atividade fisica, nos pacientes com tetralogia de Fallot, induz ao

desenvolvimento de uma hipoxemia e hipoxia tecidual crescentes associados ao aumento
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da glicolise anaerdbica e acidemia. Isso ocorre porque o fluxo sanguineo pulmonar pode
aumentar, se manter constante ou diminuir durante o exercicio fisico, mas seja como for
nunca sera o suficiente para fornecer a quantidade de oxigénio necesséria aos tecidos ®.
Com o aumento da atividade fisica, o retorno venoso amplia, 0 que consequentemente
favorece o fluxo pulmonar, em contra partida a resisténcia vascular periférica diminui,
ocasionando diminuicdo da pressdo arterial e da pressdo no ventriculo direito, refletindo
na diminuicdo do fluxo pulmonar. Muitas vezes 0 paciente assume a posicao de cdcoras
quando cansados. Esta é uma posicdo muito importante para a recuperacdo da hipoxia,
permitindo uma recuperagdo mais rapida para niveis normais de saturacdo arterial de
oxigénio apés o exercicio ®. O efeito de cicoras esta relacionado ao aumento da pés-carga
e diminuicdo do shunt direita-esquerda pela comunicacao interventricular, funcionando

como um mecanismo de diminuicdo da cianose pés-esforco.

Nem todas as criangas apresentar&o crises de hipéxia 2. O pico de incidéncia do
inicio destes episddios é entre o0 segundo e o terceiro més de vida, com tendéncia a
aumentarem de frequéncia e gravidade até aproximadamente os 4 anos, idade a partir da

12 Estes episddios tém duracdo variavel, entre apenas alguns

qual sdo muito raros
minutos a varias horas, e a hipoxemia arterial exacerbada marcada que acompanha as
crises de hipdxia pode resultar em dano cerebral ou mesmo morte, muito embora estas
crises sejam frequentemente autolimitadas. Ocorrem frequentemente sem aviso prévio,
embora o choro, o esforco defecatorio, a alimentacdo, situacbes que cursem com
desidratacdo e febre, entre outros, possam atuar como precipitantes ™ '¥. Os fatores
responsaveis pelo inicio dos sintomas sdo o fechamento do ducto arterioso, o
desenvolvimento de anemia, o crescimento com aumento relativo da obstrucdo do trato
de saida do ventriculo direito, ou 0 aumento da atividade com aumento consequente das
necessidades de oxigénio °. Como causa das crises de hipdxia o mais provavel sera uma
sobreposicdo dos diversos mecanismos que influenciam a circulacdo pulmonar, num
situacdo dinamica que varia ndo sO de doente para doente mas também de crise para crise,
dependendo das condi¢des hemodinamicas especificas em causa. De modo a interromper
a crise de hipdxia sdo necessarias manobras para restabelecer um fluxo sanguineo
pulmonar adequado, através de uma diminuicdo da resisténcia vascular pulmonar e de um
aumento da resisténcia vascular sistémica, de modo a que o shunt na comunicacao

interventricular seja da esquerda-direita .

A cianose na tetralogia de Fallot é central, possuindo maior generalizacdo pelo

corpo do que pelas extremidades. O paciente deve ser transferido para unidade de terapia
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intensiva quando se trata de um neonato com cardiopatia congénita ciandtica. As medidas
gerais para estabilizagdo inicial equivalem a de um paciente em estado grave:
manutencdo de temperatura, instalagdo de um acesso venoso, antibioticoterapia para
controle de possiveis infeccdes, correcdo de disturbios metabolicos e de equilibrio acido-
béasico, infusdo de liquidos de maneira adequada, andlise dos niveis de hematdcrito e
hemoglobina, intubacdo e ventilacdo mecénica — ndo € aconselhavel esperar que um
neonato gravemente enfermo com situacdo hemodindmica instavel e niveis basais de

oxigenacdo ja comprometidos entre em fadiga respiratoria para intubacgdo ser realizada.

O médico deve se antecipar a essa situacdo critica e fazer o procedimento de
forma mais eletiva, reduzindo os riscos de parada -cardiorrespiratéria e suas
consequéncias -, sedagdo e curarizagdo - para manter o bom funcionamento do aparelho
da ventilagdo mecénica e reduzir o trabalho respiratério e consumo periférico de
oxigénio, uso de ionotrépicos obrigatoriamente — lembrando que, em neonatos, devido a
estagio de desenvolvimento do sistema nervoso auténomo e periférico, ha maior
toleréncia a acdo de catecolaminas vasoativas- e uso de prostaglandinas, pois aperfeicoa o
manejo do paciente em posterior exame invasivo, como cateterismo, ou tratamento

cirargico.

A etiologia da tetralogia de Fallot é multifatorial e pode estar associada com
anomalias cromossdmicas como trissomia dos cromossomos 13, 18 e 21. Quando ha
microdelecdo do cromossomo 22q11.2, ocorre estenose pulmonar em 1/5 dos pacientes e
atresia pulmonar em 2/5 dos pacientes. O risco € de 3% de ocorréncia havendo histéria
familiar, mas ocorre associacdo com toxicidade por acido retindico durante o primeiro

trimestre, irregularidade no controle da diabete e fenilcetondria n&o tratada.

Como modalidades diagndsticas ndo definitivas, incluem histéria clinica, exame
fisico, eletrocardiograma, radiografia de torax, gasometria/oximetria e prova de oxigénio.
Em relacdo as modalidades diagnosticas potencialmente definitivas destacam-se:
ecocardiograma, cateterismo cardiaco, ressonancia magnética e tomografia
computadorizada. A acurécia e a ndo invasibilidade do ecocardiograma tornam esse

exame preferencial para a estratégia inicial °.

Algumas vezes persistem davidas
importantes apds o exame ecocardiografico; nessas situacoes esta indicada o cateterismo
> procedimento também indicado em casos de hipoplasia grave das artérias pulmonares
ou suspeita de desconexdo entre as mesmas . A T4F pode ser diagnosticada no periodo

pré-natal facilmente a partir de 22 semanas de gestagdo, durante um exame
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ultrassonografico obstétrico de rotina 2. Em um estudo, foi averiguado que pacientes
diagnosticados por ecocardiografia fetal tendem a piores progndsticos quando

comparados com pacientes diagnosticados no periodo pés-natal '

. Quanto maior a
anomalia anatémica, mais facil diagnosticar no periodo pré-natal, e consequentemente o
paciente podera se apresentar de forma mais grave ao nascimento e ter uma evolugéo

mais desfavoravel.

Existem duas estratégias cirdrgicas possiveis em recém-nascidos com tetralogia de
Fallot. Uma é uma estratégia por etapas, que consiste num procedimento paliativo inicial,
com a correcdo total realizada mais tardiamente. A outra é a corre¢do total no periodo
entre cinco meses e um ano de idade: corre¢do cirurgica paliativa, que frequentemente
ndo requer o uso de circulacdo extracorpdrea, cria uma fonte de fluxo sanguineo
pulmonar segura através da colocacdo de uma protese tubular entre uma artéria sistémica

e uma artéria pulmonar.

Em casos sem condi¢fes anatdmicas para a realizacdo de uma anastomose de
Blalock-Taussig modificado, como no relatado por Dryzen et al. *, de um lactente de 3
meses com hipoplasia do tronco pulmonar, ocorreu a colocacdo de um stent no trato de
saida do ventriculo direito, apés plastia por baldo, apresentando posteriormente
desenvolvimento das artérias pulmonares ®. O neonato e lactente < 6 meses muito
hipoxémico, geralmente € encaminhado para a realizacdo de anastomose de Blalock-

Taussig como procedimento paliativo, a fim de ampliar o fluxo pulmonar 2.

A anastomose de Blalock-Taussing modificada trata-se de uma comunicacgéo entre
as artérias subclavia e pulmonar ipsilaterais ?. Sd0 poucos o0s centros que adotam postura
mais agressiva, realizando cirurgia corretiva no periodo neonatal. Isso € geralmente
realizado em torno dos 6 meses de idade. A valvoplastia pulmonar com cateter baldo
pode ser empregada como tratamento paliativo alternativo, como passo prévio a cirurgia
corretiva nos lactentes menores que 6 meses que necessitam aumentar o fluxo pulmonar.
Esses pacientes apresentam melhora dos niveis de saturacdo, com estabilizacdo do quadro

hipoxémico °.

A correcdo total € sempre realizada com circulacdo extracorpdrea e consiste no
fechamento da comunicacdo interventricular com um remendo que estabelece a
continuidade anatbmica entre o ventriculo esquerdo e a raiz da aorta, alivio da obstrucéo
subpulmonar e reconstrucéo, se necessario, das artérias pulmonares 2. A controvérsia de

quando realizar a correcdo total reside no destino da juncdo ventriculo-arterial direita e,
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sobretudo, da valva pulmonar ‘8. Com os avancos tecnoldgicos, a tendéncia nos tltimos
anos tem sido a de realizar a corregéo total a partir do quinto més de vida. Entre as
vantagens teoricas da reparacdo cirurgica precoce, podemos referir a correcao total num
sO tempo cirdrgico, menor tempo de shunt direito-esquerdo e logo menor tempo de
cianose e policitemia, e a auséncia de excesso de volume ventricular esquerdo que ocorre
no intervalo apds a construgdo do shunt arterial sistémico-pulmonar *®. O Gnico consenso
que existe em relacdo a técnica cirdrgica paliativa ou total é quanto ao facto de ndo existir
qualquer beneficio em atrasar a correcéo total para depois do ano de idade *° . Por mais
controverso que possa parecer, 0s recém-nascidos assintomaticos com a morfologia de
“Fallot cor-de-rosa”, que se apresentam com bom estado geral, e que tém uma anatomia
mais favoravel e assim menor risco cirdrgico, podem ser os candidatos em melhor estado
para a correcdo total precoce, evitando-se nestes com alguma seguranca os efeitos

deletérios da estratégia paliativa *°.

Algumas aplicagdes de técnicas cirurgicas sdo questionadas quando ha presenca
de anomalias nas corondrias juntamente com a presenca da tetralogia de Fallot. No estudo
2 publicado no European Journal of Cardio-Thoracic Surgery no ano de 2012 foi
publicado a incidéncia de 2-9% de associacdo entre essas alteracdes cardiacas, sugerindo
a importancia da analise das condi¢cfes de cada paciente para melhor consenso no manejo

clinico e cirargico que promova melhor beneficio e qualidade de vida.

O diagndstico diferencial da tetralogia de Fallot com doencas relacionadas a
apresentacdo de cianose com hipertensdo pulmonar persistente em recém-nascidos, sao:
estenose pulmonar critica, anomalia de Ebstein, complexo de Eisenmenger °, transposicéo

dos grandes vasos, coneccdo venosa pulmonar andmala total e atresia tricispide 2.

A alta prevaléncia da tetralogia de Fallot intensifica a necessidade de ampliar o
conhecimento sobre os individuos portadores dessa cardiopatia congénita e contribui para
aprimoramento dos profissionais de salde nas praticas de manejo social, clinico e
cirirgico do paciente. Além disso, pode ser possivel, recolhimento de dados que
contribuam para demais pesquisadores que necessitem das caracteristicas dos pacientes
atendidos na regido de Bahia com tal cardiopatia, de forma a estabelecer melhor respaldo
cientifico sobre a Sindrome do Bebé Azul. Sobretudo, este projeto visa a melhoria das
praticas de saude e relacdo humana repercutindo na qualidade de vida e bem estar social
do paciente, pois almeja agregar a analise do perfil dos pacientes de forma que os centros

de salide possam prestar cada vez mais o melhor trabalho possivel para o préximo.



13

IV. METODOLOGIA

Estudo observacional de uma série de casos de criancas e adolescentes portadores
da tetralogia de Fallot acompanhados clinicamente e/ou submetidos ao tratamento
cirtrgico no Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital Ana Néri, HAN (da Secretaria
de Estado da Salde), em Salvador (Bahia). Coleta de dados baseada na revisdo dos
prontudrios no Servico de Arquivo Médico e Estatistica (SAME) do HAN.

O estudo foi submetido e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do
Hospital Ana Néri (Parecer CEP n° € 641.172, Anexo Il), em maio de 2104.

Foram avaliados retrospectivamente 0s prontuarios dos pacientes portadores
tetralogia de Fallot acompanhados no servico, no periodo de 2007 a 2013.

Os dados coletados dos prontuarios foram registrados na ficha pré-definida
(Apéndice), e, posteriormente, digitados na planilha EXCEL® e, ap6s nova reviso,
analisados pelo “software” “SPSS Statistics® © Statistical Package for the Social

Sciences.

Na ficha de registro de dados (Apéndice), foram anotadas a distribuicdo de
variaveis quantitativas (discretas; ou continuas), e qualitativas (nominais ou ordinais),
relacionadas a tetralogia de Fallot, bem como dados demogréaficos, clinicos e cirirgicos —

as quais observaram as seguintes distribuicdes e/ou medidas:

e Sexo (feminino ou masculino);
e Idade ao diagndstico (em meses);
e Idade inicial do atendimento no HAN (em meses);
e Idade na realizacdo do procedimento cirdrgico (em meses);
e Procedéncia (capital [Salvador]; ou outras cidades do interior do Estado da
Bahia).
e Dados clinicos:
v Presenca de baqueteamento digital (sim ou ndo);
v Presenca de hipdxia (sim ou néo);
v Antecedentes familiares de cardiopatia congénita (sim ou
néo);

v" Internamento prévio (sim ou nao);
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v' Cirurgia prévia (sim ou ndo);

v Presenca de sindrome genética (sim ou ndo);

v Uso de prostaglandina no pré-cirdrgico (sim ou néo);

v Uso de propranolol no pré-cirtrgico (sim ou nao);

v’ Caracteristicas morfolégicas da T4F (boa anatomia ou
ma anatomia).

e Dados cirargicos:

v Tipo de cirurgia (procedimento de Blalock ou corretiva);

v/ Técnica cirlrgica realizada (simples, ampliacdo
transanelar, ampliacdo de tronco e ramos pulmonares ou
Rastelli); e

v Descricdo de complicacGes pds-cirdrgica.

e Tipo desfecho:
v Saida (com ou sem acompanhamento ap6s procedimento

cirurgico), ou Obito

Nos casos avaliados, foi considerado como tetralogia de Fallot do tipo ma
anatomia, quando o paciente apresentava hipoplasia do anel pulmonar de grau moderado
a importante; hipoplasia importante de tronco e ramos pulmonares; ao contrario, 0 caso

foi classificado como de boa anatomia.
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V1. RESULTADOS

No periodo compreendido entre 2007 a 2013 foram registrados 112 pacientes
portadores de tetralogia de Fallot no Hospital Ana Néri. A maioria desses pacientes era
do sexo masculino (58%) e procedente de cidades do interior do Estado da Bahia (Tabela
1). Também como mostra a Tabela 1, a histéria familiar de cardiopatia congénita foi
descrita por 8,9% (n=10) dos casos; e em 13,4% (n=15) apresentavam alguma doenca de

natureza genética associada, sendo a Sindrome de Down a mais frequente. (Tabela 1).

TABELA 1. Dados demogréaficos de 112 pacientes com diagndstico de T4F atendidos no

HAN.
) N° total de Percentagem

VARIAVEIS casos (n=112) (%)
Masculino 65 58

SEXO Feminino 47 42
i Salvador 29 259
PROCEDENCIA Outra 76 67,9
N&o registrada 7 6,3
ANTECEDENTES FAMILIARES ﬁl';g ég 783’92
DE CARDIOPATIA CONGENITA Niio registrada 20 17.9
Down 11 9,8

SINDROME GENETICA Marfan 1 0.9
Turner 2 1,8
Né&o portador 98 87,5

As idades, conforme a ocorréncia estudada, foram descritas na Tabela 2. A média
da idade ao diagnostico foi de 21 meses, com limites de 0 a 180 meses. No entanto, a
média da idade inicial de atendimento no Servico de Cardiopediatria do HAN foi de 46,9
meses ou 3 anos e 10 meses A média de idade da realizacdo do procedimento cirdrgico
foi de 72,8 meses (Tabela 2).

Em relacdo aos dados clinicos predominaram (Tabela 3): hipoxia (44,6%;
50/112) e baqueteamento digital (13,4%; 15/112). Houve maior frequéncia (75%; 84/112)
da tetralogia de Fallot de ma anatomia. Quanto ao uso de medicagdo pré-cirdrgica, 0 uso
de prostaglandina ocorreu em 9% (1/112) e o de propranolol em 78,6% dos casos
(88/112).
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TABELA 2. Idade do diagndstico(meses) e idade do atendimento inicial no ambulatério
(meses) de 99 pacientes com T4F acompanhados no HAN.

Desvio
IDADE (em meses) Média Mediana padréo Minimo Maximo
Ao Diagnostico 21,33 8 34,18 0 180
Ao atendimento na unidade 46,97 24 48,14 1 204
Ao procedimento cirurgico 72,86 53,5 56,84 0 223

TABELA 3. Dados clinicos de 112 pacientes com T4F acompanhados no HAN.

N° total de Percentagem

VARIAVEIS casos (n=112) (%)

Sim 50 44,6

" Nao 61 54,5

HIPOXIA Total 111 99,1
Ausente 1 9

Sim 15 13,4

Nao 96 85,7

BAQUETEAMENTO Total 111 99 1
Ausente 1 9

CARACTERISTICAS a%aa?:;"’t‘gorm;a ég %g

MORFOLOGICAS DA T4F Ausente 18 16,1

Sim 1 0,9

PROSTAGLANDINA PRE- Nao 110 98,2

CIRUGICA Total 111 99,1

Ausente 1 0,9

Sim 88 78,6

PROPRANOLOL PRE- Nao 3 2,7

CIRUGICA Total 91 81,3

Ausente 21 18,8

A angiotomografia foi realizada em 12,5% (14/112), e o cateterismo cardiaco em
30,4% dos casos (34/112). (Tabela 4)

A técnica paliativa (Cirurgia de Blalock Taussig modificado) foi realizada em
12,5% (14/107) portadores de tetralogia de Fallot e técnica corretiva em 83% (93/107)
(Tabela 5).
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TABELA 4. Necessidades de exames complementares invasivos em 112 portadores de
TA4F atendidos no HAN.

) N° total de
VARIAVEIS casos (n=112) Porcentagem(%)
Sim 14 12,5
Né&o 65 58
ANGIOTOMOGRAFIA Total 79 705
Ausente 33 29,5
Sim 34 30,4
Né&o 45 40,2
CATETERISMO Total 79 705
Ausente 33 29,5

TABELA 5. Objetivo da cirurgia em 112 pacientes portadores de T4F acompanhados no

HAN.
N° total de
VARIAVEL Casos Porcentagem %
Paliativa 14 12,5
Corretiva 93 83
OBJETIVO DA CIRURGIA Total 107 95,5
Ausente 5 4,5
Total 112 100

A técnica cirdrgica de ampliacdo de tronco e ramos pulmonares foi a mais
realizada, equivalendo a 61,6% (69/112). (Tabela 6)

TABELA 6. Técnica cirargica empregada em 112 portadores de T4F acompanhados no

HAN.
N° total de Percentagem
TECNICA CIRURGICA EMPREGADA casos (n=112) (%)
Simples 1 0,9
Ampliacdo transanelar 21 18,8
Ampliacdo tronco pulmonar e ramos pulmonares 69 61,6
Rastelli 1 0,9
Total 92 82,1
Ausente 20 17,9

TOTAL 112 100
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O equivalente a 11,6% (12/112) dos pacientes realizaram cirurgia paliativa

(Blalock-Taussig modificado) e posteriormente a cirurgia corretiva. (Tabela 7)

TABELA 7. Pacientes portadores de T4F acompanhados no HAN que realizaram
Blalock-Taussig (BT) modificado e Cirurgia Corretiva posterior.

REALIZACAO DO BT E DA CIRURGIA N° total de casos  Porcentagem
CORRETIVA POSTERIOR (n=112) %
Sim 11 11,6
Néo 101 88,4
Total 112 100

Dentre os pacientes que realizaram tanto BT quanto cirurgia corretiva, 0S

intervalos entre uma técnica e outra, foi entre 3 a 4 anos.(Tabela 8)

TABELA 8. Intervalo de tempo entre Blalock e Cirurgia Corretiva (meses) em
portadores de T4F atendidos no HAN.

INTERVALO DE TEMPO ENTRE BLALOCK E N° total de Percentagem

CIRURGIA CORRETIVA (em meses) casos (n=11) (%)
24 1 9

36 3 2,7

48 3 2,7
72 1 9

Néao consta ano do Blalock 3 2,7

Total 11 100

Houve dois Obitos entre os 11 pacientes que realizaram inicialmente Blalock e

apos alguns anos, realizaram a cirurgia corretiva.
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TABELA 9. Obitos em pacientes submetidos a Blalock e a cirurgia corretiva em
portadores de T4F acompanhados no HAN

VARIAVEL Frequéncia
. Sim 2
OBITOS EM PACIENTES SUBMETIDOS A BLALOCK E A
CIRURGIA N&o 9
CORRETIVA

Total 11

O intervalo de tempo médio entre o diagndstico e o atendimento ambulatorial foi
de aproximadamente 25 meses; entre o inicio do atendimento ambulatorial e o primeiro
procedimento cirurgico apresentou o equivalente a 30,84 meses; ja entre o diagnostico e a
primeira abordagem cirdrgica foi de 50 meses

TABELA 10 . Intervalos de tempo no acompanhamento dos pacientes portadores de

T4F.
INTERVALO DE TEMPO Média Mediana  Desvio  Minimo Maximo
(em meses) Padréo
Entre diagndstico e atendimento 25,38 8 35,38 0 144
ambulatorial
Entre atendimento ambulatorial e 30,84 28 22,62 0 98
procedimento cirdrgico
Entre diagndstico e procedimento 50,20 38 43,87 0 211
cirurgico

O namero de Gbitos registrados dentre 112 pacientes foi de 17,9%.

TABELA 11. Obito em portadores de T4F acompanhados no HAN.

OBITO Ne°total de casos (n=112) Percentagem (%)

Sim 20 17,9
Né&o 92 82,1
Total 112 100

A tetralogia de méa anatomia representa 18 dos 20 6bitos.(Tabelal2) As cirurgias
corretivas apresentam 10 Gbitos e a paliativa 8. (Tabela 13) A técnica cirdrgica corretiva
mais relacionada a 6bitos é a ampliacdo de troncos e ramos pulmonares, correspondendo

a oito dos onze Gbitos registrados (Tabela 14).
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TABELA 12. Relacéo entre caracteristicas morfologicas da T4F e dbito em 20 pacientes

portadores de T4F acompanhados no HAN.

Obitos
CARACTERISTICAS MORFOLOGICAS DA T4F Sim (%) N&o Total
Boa anatomia 0 10 10
Ma anatomia 18(21,4) 66 84
Sem registro 2(11,1) 16 18
Total 20 (17,90 92 112

TABELA 13. Relagéo entre Objetivo da Cirurgia e Obito em 18 portadores de T4F
acompanhados no HAN.

Obito  Total

VARIAVEIS Sim Né&o
Paliativa 8 6 14
OBJETIVO DA CIRURGIA Corretiva 10 83 93
Total 18 89 107

TABELA 14. Relacao entre cirurgia corretiva e 0bito em 11 portadores de T4F atendidos

no HAN.
VARIAVEIS Obito  Total
Sim Né&o
Simples 0 1 1
Ampliacéo transanelar 3 18 21
. . Ampliacdo de Tronco e ramos 8 61 69
TECNICA CIRURGICA pulmonares
CORRETIVA Rastelli o 1 1
Total 11 81 92

Dos pacientes avaliados, a maioria mantém acompanhamento na unidade: 66,1%;
8% perderam seguimento e 17,9% foram a ébito. Nao obteve-se informag6es em relacdo

a 8% dos pacientes.
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TABELA 15. Situacdo atual de pacientes portadores de T4F atendidos no HAN.

N° total de Porcentagem

VARIAVEIS casos (112) (%)
Prossegue na 74 66,1
unidade
Perdeu 9 8
SITUAGCAO ATUAL DO seguimento
PACIENTE NO SERVICO Obito 20 17,9
Total 103 92
Ausente 9 8

Total 112 100
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VIIl. DISCUSSAO

O conhecimento da frequéncia e das caracteristicas clinicas da tetralogia de Fallot
no nosso meio tem especial importancia no intuito de melhorar a assisténcia oferecida a

estes pacientes.

Conforme descrito no estudo de Apitz et al. (2009), a tetralogia de Fallot (T4F)
esta presente em cerca de 3 a 5% das criancas portadoras de cardiopatia congénita % e,
segundo Anderson et al. (1987) e Pfeiffer (2012) a apresentacdo da doenca possui

frequéncia similar, independente do sexo 2* .

Neste estudo, encontramos maior
frequéncia de T4F no sexo masculino, correspondendo a 58% dos pacientes. Moraes e
colaboradores, em trabalho sobre tratamento cirdrgico de tetralogia de Fallot no primeiro
ano de vida %, encontrou também maior frequéncia em pacientes do sexo masculino,
correspondente a 53,7%. Mais pesquisas que avaliem a relagdo entre o género e a
presenca de T4F sdo necessarias para a suposicdo de maior constancia da T4F em

individuos do sexo masculino.

Quanto a faixa etaria encontramos uma diferenca significativa entre a média de
idade na época do diagnostico, do atendimento ambulatorial na instituicdo e do momento
da correcéo cirargica. A demanda do servico no Hospital Ana Néri (HAN) e a dificuldade
do diagnostico adequado no interior do estado - de onde a maior parte dos pacientes foi
encaminhada - podem corroborar para este intervalo de tempo observado e repercutir na
condicdo clinica que este paciente apresentara durante o tratamento definitivo, lembrando
que a correcdo precoce tornou-se possivel nos primeiros meses de vida % %,
principalmente, a partir do inicio da década de 90, segundo Stellin e colaboradores e
Hennein et al. (1995). Além disso, a média de idade do diagndstico apresenta-se elevada
uma vez que se trata de uma doenca que pode ser descoberta no periodo pré-natal ou logo
ap0s 0 nascimento. Provavelmente, o ndo acompanhamento pré-natal adequado e a ndo
avaliacdo do paciente pelo Teste do Coragdozinho ou mesmo, um exame pediatrico mais
minucioso logo ap6s o nascimento, podem colaborar para esta observacdo. Para
afirmarmos essas suposicOes, seria necessario avaliarmos estes dados referentes aos

pacientes em outro momento do estudo.
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Verificamos que 67,9% dos pacientes sdo procedentes do interior do estado da
Bahia. O HAN, onde foi realizada a pesquisa, € a Unica instituicdo do servigo publico na
Bahia a prestar assisténcia a crianga cardiopata. A demanda pelo atendimento
ambulatorial, nas enfermarias ou centro cirdrgico neste hospital podem ser reflexos da
necessidade de mais unidades de apoio as criancas com cardiopatias, tanto na cidade de
Salvador, como em outras cidades do estado da Bahia. Podemos exemplificar, por meio
deste dado, a necessidade de efetivacdo da regionalizacdo dos servigos de saude conforme

principios do Sistema Unico de Satde %

Segundo Bailliard et al.(2009), o risco de recorréncia da T4F existindo histéria
familiar, é de 3% 2 Neste estudo, encontramos relato de antecedéncia familiar de
cardiopatia congénita em 8,9% dos casos, ndo sendo especificado o grau de parentesco
familiar nem o tipo de cardiopatia existente. Portanto, a falta destes fatores, assim como,
a auséncia deste dado para 17,9% dos pacientes desta pesquisa podem interferir na
evidéncia cientifica do dado apresentado. Além disso, apesar da historia familiar ser um
fator de risco para a cardiopatia congénita, € fundamental lembrar que mais de 90% das
més formacdes cardiacas ocorrem em fetos sem qualquer fator de risco %°, de acordo
Copel et al.(1987).

Neste trabalho encontramos 11 pacientes portadores da sindrome de Down com
T4F o que corresponde a 9,8% dos pacientes avaliados, indo de encontro a estatistica
apresentada por Granzotti et al. (1995), em pesquisa sobre a incidéncia da cardiopatia
congénita em portadores de Sindrome de Down *°, onde é descrita frequéncia de 20% de
T4F nos pacientes analisados, um valor bastante significativo, tendo em vista que na
literatura outras cardiopatias congénitas, como a comunicacdo interventricular,
apresentam maior incidéncia nesta sindrome genética. A trissomia do cromossomo 21
apresenta a ma formacdo cardiaca como defeito congénito mais comum estando presente
em cerca de 40-60% dos portadores da sindrome de Down, ademais, dentre os nascidos
com cardiopatia congénita, cerca de 5-10% apresentam sindrome de Down 3% 3% 33.34. 35,
Outros dois pacientes do nosso estudo apresentaram diagndstico de Sindrome de Turner e
Sindrome de Marfan. Sabemos que a presenca de alteracdes genéticas contribuem para
malformacdes cardiacas fetais, a delecdo da regido 11 g do cromossomo 22, (Sindrome de

DiGeorge), conforme Apitz . et al.(2009)., é frequente em portadores de T4F %,

Quanto aos aspectos clinicos analisados, a hipoxia foi descrita em parte

consideravel dos pacientes do estudo, apesar de ndo constatada na maioria dos casos.
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Binotto et al.(2011) relatou que a apresentacdo clinica da T4F est4 associada ao grau de
obstrucio pulmonar *. O ndo acompanhamento regular dessas criancas e a consequente
falta de informacédo dos familiares podem contribuir para que as crises de hipoxia passem
despercebidas ou apenas sejam reconhecidas quando relatada a histéria clinica para o
profissional da saude.

O baqueteamento digital geralmente é evidenciado em criancas maiores com
quadro de hipoxemia crbnica. As criancas, apos correto atendimento e atencdo a sua
condicdo, podem evitar a gravidade da repercussao clinica da T4F e, consequentemente, a
manifestacdo de sinais como o baqueteamento. Em nossa pesquisa encontramos apenas

13,4% dos pacientes com descri¢do de baqueteamento digital ao exame fisico.

Observou-se maior frequéncia da T4F de ma anatomia, nos pacientes analisados,
demonstrando uma populacdo com maior complexidade tanto na abordagem cirdrgica
como no seguimento clinico. Desta forma, quanto mais precoce o diagndstico e a

corregdo cirdrgica realizada no momento adequado, melhor prognostico a longo prazo.

Pela quantidade minima de pacientes que fizeram uso de prostaglandina no estudo
(apenas um paciente) podemos supor que a idade que o0s pacientes chegaram na
instituicdo ndo apresentou vinculo com a necessidade de paténcia do ducto arterioso.
Miyague (2005), afirma que o fechamento funcional do canal arterial no recém-nascido a
termo ocorre com 12 a 15 horas de vida, e o anatbmico, com 15 dias, alcangando, em
alguns casos, até 0 21° dia *’. Como ja demonstrado nos resultados a média da idade do

diagndstico dos pacientes na instituicdo é de 21 meses.

O uso de propranolol em grande parte dos pacientes no nosso estudo demonstra a
precaucdo com crises de hipdxia que podem comprometer a perfusdo periférica e o
desempenho cardiaco. Barazzone et al. (1988) e Cumming et al. (1970), afirmam que 0s
betabloqueadores auxiliam os pacientes com obstrucdo do fluxo ventricular direito:
prevenindo as crises de hipoxia, melhorando condicdes clinicas de criancas de 2 a 6 anos
que aguardam a correcéo cirGrgica ** *. Graham et al. (2008) , afirma que o uso de
propranolol ndo interfere na morbidade e mortalidade de criancas que o utilizaram no

perfodo pré-operatorio “.

A realizacdo do cateterismo cardiaco e da angiotomografia cardiaca sdo indicados
na avaliacdo dos pacientes com T4F com anatomia desfavorével e/ou com anatomia

coronariana desconhecida. Apesar do nimero reduzido constatado na pesquisa, sabemos
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que o registro destes exames pode nédo ter sido encontrado para todos os pacientes
pertencentes ao estudo. Ndo encontramos dados de outros servigos em rela¢do a aplicagéo
desses exames para o paciente com T4F.

Na atualidade a cirurgia corretiva no paciente portador de T4F, esta indicada entre
cinco a 12 meses de idade. Caso seja necessario, dependendo da idade da manifestacéo
das crises de hipdxia (abaixo dos quatro meses de idade) e da presenca de uma anatomia
cardiaca desfavoravel a correcéo total, alguns autores consideram ser mais indicada a
abordagem cirdrgica em dois tempos. Moraes et al. (2008), afirmaram que a correcao
intracardiaca da tetralogia de Fallot no primeiro ano de vida pode ser feita com baixas
morbidade e mortalidade e bons resultados tardios *. Atik et al. (1997), analisando a
intervencdo cirlrgica corretiva e a paliativa, observou que as cirurgias paliativas
(Blalock Taussig modificado) continuam validas quando a tetralogia de Fallot, nos
primeiros meses de vida, acompanha-se de outras anomalias, como trajetos inusitados das
artérias corondrias na via de saida do ventriculo direito, defeito do septo atrioventricular,
agenesia valvar pulmonar, arvore arterial pulmonar hipoplasica e com descontinuidades
. Além disso, Atik e colaboradores, citam que a melhora da técnica cirtrgica e 0 pds-
operatorio adequadamente orientado tém contribuido para reducdo dos riscos da cirurgia
corretiva **. Realizar a ampliacdo da via de saida do ventriculo direito mesmo em
pacientes assintomaticos, segundo Atik, auxiliaria no pos-operatorio e evitaria alteracdes
em outros Orgaos, assim como, repercussao de arritmia que ocorre com 0 aumento do
ventriculo direito durante a evolucdo da T4F *'. Os dados da pesquisa confirmam o
descrito na literatura quanto ao meétodo cirdrgico mais empregado, a maioria dos

pacientes no HAN realizou a cirurgia corretiva.

No nosso estudo, verificamos que a técnica corretiva com ampliacdo do tronco e
dos ramos pulmonares foi a mais realizada, podendo se relacionar a uma maior gravidade
na obstrucdo da via de saida do ventriculo direito- morfologia mais alterada, como

demonstra também, a ma anatomia prevalente nesta pesquisa.

O fato da maioria dos pacientes realizarem apenas um procedimento cirurgico
corrobora com o que foi relatado por Moraes et al. (2008), em estudo sobre as vantagens
defendidas por aqueles que preferem a realizacdo da correcgdo cirurgica da T4F em um sé
tempo cirdrgico 2°. A normalizacéo precoce da fisiologia cardiovascular, a interrupcéo da
progressao da hipertrofia do ventriculo direito, menor ressec¢do do infundibulo, menor

incidéncia de arritmias, normalizacdo precoce da saturacdo de oxigénio - evitando efeitos
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em outros 6rgdos, prevencdo da distor¢do das artérias pulmonares e desenvolvimento de
hipertensdo pulmonar, além de vantagens econdmicas e psicossociais sdo vantagens da
realizacdo da correcao precoce em um s6 tempo cirdrgico. Vale ressaltar que os pacientes
que realizaram a cirurgia paliativa e realizaram a cirurgia corretiva posteriormente,
continuaram sendo acompanhados no servigco, demonstrando que ha assisténcia pos-
operatdria e que o paciente prossegue sendo assistido na instituicdo. Consideramos um
fator limitante a auséncia do motivo que levou 11 pacientes a realizarem primeiramente a
cirurgia paliativa, pois poderiamos relacionar e averiguar a similaridade no objetivo desta
conduta com as indicagdes ja citadas nesta pesquisa por Atik et al. (1997) para a
preferéncia pela cirurgia paliativa como primeira abordagem cirtrgica no portador de
T4F.

O intervalo de tempo entre as duas abordagens cirargicas, nos pacientes que as
realizaram, ndo € similar, poderiamos pensar que seria 0 tempo para que as intervencdes
da cirurgia paliativa ndo mais impedissem a evolucao clinica da T4F. Provavelmente, as
caracteristicas particulares da condicdo hemodinamica, comprometimento de 6rgéos e o
proprio crescimento da crianga podem contribuir para determinar o tempo para que a
correcdo total seja realizada. Outro fator como a demanda do servico — enfermarias e

centro cirargico — também deve possuir influéncia sobre esta variavel.

O obito dos pacientes submetidos aos dois procedimentos cirurgicos — paliativa e
corretiva - pode se relacionar com a gravidade que realizaram a cirdrgica corretiva e com
condicdo hemodinamica deste paciente. Consideramos importante verificar a causa dos
Obitos destes pacientes para podermos inferir sobre essa analise com mais precisdo e
relacionar com fontes da literatura sobre pacientes em situacdes similares acompanhados

em outros SEI’ViQOS.

Através da analise do intervalo de tempo desde o diagndstico até a corre¢do total,
podemos observar gque, provavelmente, fatores como a grande demanda da instituicdo, o
deslocamento dos pacientes — maioria do interior do estado; podem ter influenciado no
longo periodo enfrentado desde o diagndstico até o tratamento cirargico. Além disso, o
longo intervalo de tempo pode influenciar nas condicdes clinicas de muitos pacientes, que
hemodinamicamente, podem evoluir para quadros mais graves até a devida intervencao

cirurgica.

Em estudo de Lenzi et al.(2010) sobre mortalidade hospitalar na reconstrugcéo da

via de saida do ventriculo direito 42, o indice de mortalidade foi de 18%, citando dados de
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Dearani, Giffhorn, Schorn e colaboradores que corroboram para uma mortalidade que
varia de 6-27% ** ** *°. Em nosso estudo encontramos valor de mortalidade de 17,9%,
enquadrando nos dados da literatura. Durante a avaliagdo das causas de Obito
verificamos, em alguns dos pacientes em que foi possivel a analise deste dado, que o
procedimento cirdrgico foi realizado ndo em carater eletivo, mas como urgéncia,
mostrando condi¢des clinicas criticas como alguns pacientes chegam ao servico. Além
disso, a ma anatomia e a técnica cirurgica caracterizada pela ampliacdo transanelar, ou a

necessidade de ampliacdo do tronco e dos ramos pulmonares.

Fatores como a ma anatomia em relagdo a boa anatomia e a técnica cirdrgica de
ampliacdo de tronco e ramos pulmonares em relacdo as demais técnicas apresentaram
maior numero de Obitos. Vale ressaltar que tanto a ma anatomia quanto a técnica de
ampliacdo transanelar e a ampliacdo de tronco e ramos pulmonares foram varidveis
significativamente mais numerosas no estudo. Ademais uma anatomia desfavoravel pode
apresentar uma repercussao clinica com pior prognostico ao paciente. Em estudo, Pozzi et
al.(2000), concluiu que a técnica cirargica adaptada a anatomia do trato de saida do
ventriculo direito, alcanca os melhores resultados e que correcéo total da tetralogia de
Fallot em idade mais jovem ndo aumenta a morbidade ou mortalidade e tem vantagens

potenciais %°.

Algo relevante foi 0 dado de 6bitos nos pacientes submetidos a correcao paliativa,
8 dos 14 pacientes vieram a Obito. Infelizmente, este dado revela a complexidade do
procedimento, geralmente, realizado ainda no periodo neonatal em criancas com

condicao clinica ndo favoravel a realizacdo corretiva.

A assisténcia ambulatorial, apo6s a realizacdo do procedimento cirurgico,
prossegue na instituicdo, como verificado para 66% dos pacientes. Podemos ver a pratica
da integralidade defendida pelo SUS 2%, como publicado por Carmem Teixeira, por meio
da assisténcia e recuperacdo de individuos enfermos. Além disso, consideramos
fundamental o esclarescimento realizado pela equipe de salude para o paciente, assim
como, para seus familiares, sobre a importancia da regularidade do seu acompanhamento
no servico. Ainda que haja assisténcia, é possivel verificar a dificuldade de proporcionar
adequado atendimento para todas as criancas e adolescentes cardiopatas, devido a grande
demanda do servico, da falta de profissionais habilitados nesta especialidade no interior
do estado e da necessidade de maiores investimentos que proporcionem diagnostico e

tratamento cirdrgico precoce.
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A limitagdo da pesquisa esta na auséncia de algumas varidveis nos prontuarios

necessarias para o preenchimento completo do banco de dados.
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VIIl. CONCLUSOES

A andlise das caracteristicas clinicas, cirargicas e epidemioldgicas dos pacientes

com tetralogia de Fallot (t4F) acompanhados no Hospital Ana Néri (HAN) demonstram:

1.

Maior frequéncia de individuos do sexo masculino e provenientes do

interior do Estado da Bahia.

Intervalo de tempo significativo entre o diagnostico e a realizacdo da

correcdo cirdrgica.
Maior frequéncia de individuos com Tetralogia de Fallot de m& anatomia.

As técnicas cirdrgicas mais utilizadas foram a ampliagdo transanelar e

ampliagéo do tronco e ramos pulmonares.

Os principais preditores desfavoraveis quanto a evolucdo, estéo
relacionados a diagndstico tardio, hipoxemia cronica, ma anatomia e idade

mais avangada no momento da corre¢éo cirurgica.

A relevancia do vinculo entre as redes de satude do Estado da Bahia para
gue a assisténcia merecida e manejo adequado sejam garantidos ao

portador de cardiopatia congénita.
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IX. SUMMARY

ANALYSIS OF DEMOGRAPHIC, CLINICAL AND SURGICAL FEATURES IN
PATIENTS WITH TETRALOGY OF FALLOT TREATED IN HOSPITAL OF
TERTIARY SALVADOR (BAHIA, BRAZIL) Background: Tetralogy of Fallot is the
most common cyanotic congenital heart disease in children older than one year of age,
representing 10% of all congenital heart defects. It is characterized morphologically by
the presence of: ventricular septal defect, aortic dextroposition, outflow tract obstruction
and right ventricular hypertrophy. The etiology is multifactorial, with 15% of patients
having chromosome 22q11 deletion. The echocardiogram provides a detailed view of the
intracardiac anatomyand it constitutes the definitive diagnostic method. The
recommended treatment is surgical, and in more complex cases, it is necessary to perform
the correction in stages through palliative surgery (Blalock Taussig Procedure) and
subsequent total correction. Objectives: To analyze the demographic, clinical, and
surgical characteristics of patients with Tetralogy of Fallot treated at a tertiary hospital in
Salvador, Bahia. Methods: Retrospective study of patients with Tetralogy of Fallot
served from 2007 until 2013 in a tertiary hospital in Salvador. The data was collected
through the apllication of a questionnaire and then analyzed in a statistical program.
Results: We retrospectively analyzed the medical records of 112 patients, 74.1%, of
whom lived outside the state capital . The mean age at diagnosis was 21 months +/- 34
and 58% were male. T4F bad anatomy was present in 75% of cases and the total
correction technique was performed in 83% of the patients analyzed, ih which the most
frequent technique was pulmonary trunk enlargement61.6%. The mortality rate was
found to be 17.9%.Discussion: High service demand at the Hospital Ana Nery (HAN)
and the difficulty correctly diagnosing patients with T4F in the countryside - from where
most patients were referred - may have contributed to the time interval observed between
diagnosis and surgical correction, as well as have an influence on the clinical condition
that patients present during definitive treatment. Conclusion: Key predictors of
unfavorable evolution may be represented by late diagnosis, chronic hypoxemia, poor
anatomy and older age at the time of surgical correction.

Key Words: 1- Tetralogy of Fallot; 2- Congenital heart disease; 3- pediatric cardiac
surgery.
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Questionario

Questionario ﬂ

Perfil clinico, cirirgico e epidemiologico
pacientes com Tetralogia de Fallot B 7:;?) o

A N A NERY num Hospital Tercidrio de Salvador. ..| AR

Dados Epidemiol6gicos

1- Nome

2- Iniciais 3- Registro 4- N° de Smart

5- Data de Nascimento / /

6- Sexo
1- Feminino] ~| 2- Masculino| ~
Caodigo |__|_|

7- Idade (meses)

8- Cor
1- Brancg_~)2- Parda|_~] 3- Negro_Z14- Amarelo] ~|5- NDA| ~| 6-NC|_ <
Codigo |__|__|

9- Naturalidade
1- Salvador | ~ 2- Outra| ~
Caodigo |_|_|

Caso 2, especificar:

10- Procedéncia 1- Salvador 2- Outra

Caso 2, especificar

11- Idade do diagndstico (meses)
13- Idade do inicio do acompanhamento no ambulatério do HAN (meses)

14- Data de Admissao (internamento) / /
15- Data de Alta (internamento) / /

16- Obito
1- Sim 2- Néo| ,, Caodigo |_|_|

\/

)

0

O

Dados Clinicos
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17- Cianose: 1- Sim 2- Nao Caodigo |__|_|

18- Alteracéo cianotica com.a postura:
1- Sim| v | 2-Né&o Codigo |__|_|

=

19-Apresenta alteracéo cianética com atividade fisica:

1- Sim 2-Néo Codigo |||
20- Hipéxia: 1-Sim|{__| 2-Ndo| Codigo|_|_|
21- Baqueteamento 1- Sim 2- Néo Codigo |_|__|

22- Saturacao de O2 (%)

23- Dados Antropomeétricos
23.1 Peso (Kg) |_|_| 23.2- Altura(m) |__|_| 23.3-IMC |_|_|

24- Dados Vitais
24.1- Pressédo Arterial (mmHg) Sistolica| | | Diastolica| | |

24.2-Frequéncia cardiaca bpm |_|_|
24.3- Frequéncia Respiratdriaipm|__|_|
25- Aparelho Cardiovascular

25.1 -Bulhas
1- Normofonéticas 2- B1 Hiperfonética 3- B1 Hipofonética 4- B2

hiperfonética
5- B2 hipofonética 6- NC

25.2 — Sopro

1- Sistdlico grau | D 2- Sistdlico grau III:I 3- Sistdlico grau IH]
4- Sistolicgrau 1V |:| 5- Sistdlico grau VD 6- Sistolico grau VI
7-Auséncia de sopro D

26- Antecedentes Familiares de cardiopatia congéita
1-Sim [ ~ 2- N&o 3-NC

Cddigo|_| | Para 6 positivo, especificar parentesco:

27 — Internamento prévig

1-sim [ ~]  2-Ndo| ~| 3NC [~ codigo |__|_|
Especificar

28 — Cirurgia prévia
1- Sim| A~ 2- Nao 3-NC | A Codigo |__|_|
Especificar
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29- Sindrome genética?

1- Sindrome de Down ] 2- Sindrome de Marfan| ~| 3-Sidrome de Tuner| ~
4- Qutral ~
5- N&o possut| ~ 6- Nao consta L Cdodigo |__|_|

30- Exames Complementares

Ecocardiograma:
1( )SIM 2( ) NAO

Angiotomografia:
1( )SIM 2( )NAO

Cateterismo
1( )SIM 2( )NAO

31- Caracteristicas morfoldgicas da T4F

1- Boa Anatomia | ~ 2 —Ma anatomia| ~ 3-NC| ~

32- Drogas em uso Pre-cirurgico

Prostaglandina 1( )SIM 2( )NAO DOSE:

Propranolol 1( )SIM 2( )NAO DOSE:

33-Tipo de Cirurgia 1- ( ) Paliativa 2- ( ) Correcéo total

Com Circulagao Extracorpérea: 1( )SIM 2( ) NAO

Técnica Cirurgica: 1-Simples ( ) 2- Ampliagdo Transanelar ( ) 3- Ampliagao dos troncos
e ramos pulmonares ( ) 4- Rastelli ( )
Tempo de CEC:

Tempo de parada circulatdria:

Data do Procedimento Cirurgico / /

34- ldade da realizacdo do procedimento cirdrgico

35- Complicacdes no Pos- Cirurgico

Choque Cardiogénico 1( )SIM 2( )NAO

Arritmias 1( )SIM 2( )NAO Tipo:
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Sangramento 1( )SIM 2( )NAO

Infeccdo respiratdria 1( )SIM 2( )NAO

Hipéxia 1( )SIM 2( )NAO

Baixo débito 1( )SIM 2( )NAO

36 - Exames Complementares Pés-Cirdrgico

Ecocardiograma:
1( )SIM 2( ) NAO

Cateterismo
1( )SIM 2( )NAO

37- Drogas em uso P6s-Cirargico

CAPTOPRIL 1( )SIM 2( )NAO DOSE:

DIGOXINA 1( )SIM 2( )NAO DOSE:

38 —Situacdo atual do paciente no servico
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Anexo |: Parecer do Comité de Etica em Pesquisa

HOSPITAL ANA NERY - =% Plataforma
HAN/SESAB %wl

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Perfil clinico, cirdrgico e epidemiolégico dos pacientes com Tetralogia de Fallot num
hospital terciario de Salvador.

Pesquisador: |sabel Cristina Britto Guimarées

Area Temitica:

Versdo:

CAAE: 30730414.9.0000.0045

Instituigdo Proponente: Hospital Ana Nery - HAN/SESAB
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Niumero do Parecer: 641.172
Data da Relatoria: 08/05/2014

Apresentagdo do Projeto:
Seré&o avaliados os prontuarios dos pacientes portadores de Tetralogia de Fallot acompanhados nos Gltimos
sete anos no servigo de Cardiologia
Pediatrica do Hospital Ana Nery - UFBA. Os prontuérios serdo analisados na prépria instituigéo e utilizados
como fonte dos dados. Seréo incluidos
todos os pacientes com diagnéstico de Tetralogia de Fallot, independente da cor, idade, sexo, ou qualquer
caracteristica individual. Os dados serdo
armazenados em um questionario padréo, e em seguida transferidos para um banco de dados.
Objetivo da Pesquisa:
Analisar o perfil clinico-epidemiol6gico e cirGrgico dos pacientes com Tetralogia de Fallot atendidos em um
hospital terciario de Salvador nos Gitimos
sete anos.
Avaliagao dos Riscos e Beneficios:
O projeto nédo apresenta riscos para os pacientes

Comentarios e Consideragoes sobre a Pesquisa:
Sem comentarios

Enderego: Rua Saldanha Marinho, a/n®

Bairro: Caixa D Agua CEP: 40323-010
UF: BA Municipio: SALVADOR
Telsfone: (71)3342-2505 Fax: (71)3117-1972 E-mail: armenio@tsrra.com.br
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HOSPITAL ANA NERY -
HAN/SESAB

Continuagao 0o Parscer: 641.172

Consideragoes sobre os Termos de apresentagao obrigatoria:
sem consideragdes

Recomendagoes:
sem recomendagdes

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagoes:
sem pendencias

Situagdo do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagao da CONEP:
Né&o

Consideragoes Finais a critério do CEP:

SALVADOR, 08 de Maio de 2014

R

Assinador por:

ARMENIO COSTA GUIMARAES
(Coordenador)
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b cECw

Urea woasstaiios ANA NERY

COMITE DE ETICA EM PESQUISA ,
TERMO DE SIGILO DE DADOS MEDICOS DE PRONTUARIOS DO ARQUIVO DO
HOSPITAL ANA NERY

Eu, abaixo assinada, Profa. Isabel Cristina Britto Guimardes, Chefe do Servigo de Cardiologia
Peditrica e responsavel pelo projeto de pesquisa intitulado : Perfil clinico, cirtrgico ¢
epidemiolégico dos pacientes com Tetralogia de Fallot num hospital tercidrio de Salvador; com
desenho de um estudo de coorte retrospectiva, me comprometo a guardar sigilo quanto &
identificagdo dos pacientes e & apresentagfio ¢ publicagéo dos dados exclusivamente em reunides

¢ publicagdes de carater cientifico, respectivamente.

Salvador, 29/03/2014

Profa. Isabel Cristina Brit{o Guimardes

CRM. 9262
O lssbel Cristing B, Guimares
Podidtrica
UFBA



