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ABSTRACT

Introduction: Tetralogy of Fallot is the most common cyanotic congenital heart disease and its wide clinical and anatomical
spectrum contributes to the different clinical courses of these children. The aim of this study is to determine the clinical out-
come of newborns with tetralogy of Fallot admitted to the Neonatology Department of a level Ill university hospital.
Methods: The medical records of thirteen neonates admitted to the Neonatology Department with a diagnosis of tetralogy of
Fallot between 1 January 2010 and 31 December 2012 were retrospectively reviewed.

Results: Thirteen children were followed for a median of 30 months. Seven (54%) underwent palliative surgery at 14 days of
life, three of whom (43%) subsequently underwent corrective surgery at 24 months. Six (46%) underwent primary complete
repair at 12.5 months. There were two deaths (15%). The residual lesions were moderate/severe pulmonary regurgitation and
right ventricular dilatation in 78% and mild/moderate tricuspid regurgitation in 67% of cases. When evaluated at 21 months,
five of the eleven children had weight under the 5th percentile and the main changes were in the motor and language areas.
Conclusions: A staged surgical strategy was adopted in many of the cases studied. Primary complete repair was delayed in
newborns with more complex variants of the disease and frequent hypoxic crises. Survival rate at 28 months was 85%. Resi-
dual anatomical, body weight and psychomotor changes make continuous and multidisciplinary follow-up of these children

essential.
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RESUMO

Introdugao: A tetralogia de Fallot é a cardiopatia congé-
nita ciandtica mais frequente e o seu vasto espetro ana-
tomoclinico contribui para as diferentes evolugGes des-
tas criangas. O objetivo deste estudo foi conhecer a
evolucdo dos recém-nascidos com tetralogia de Fallot
internados no servico de neonatologia de um hospital
universitario de nivel lll.

Métodos: Foram revistos retrospetivamente os pro-
cessos clinicos dos 13 recém-nascidos internados no
servico de neonatologia com o diagndstico de tetralogia
de Fallot, entre os dias 1 de janeiro de 2010 e 31 de
dezembro de 2012.

Resultados: Treze criangas foram seguidas durante uma
mediana de 30 meses. Sete (54%) foram submetidas a
cirurgia paliativa com uma mediana de 14 dias de vida,
das quais trés (43%) realizaram cirurgia corretiva aos
24 meses. Seis (46%) realizaram reparagdo cirurgica
primaria aos 12,5 meses. Ocorreram dois 6bitos (15%).
As lesdes residuais corresponderam a insuficiéncia pul-
monar moderada a grave e dilatagdo ventricular direita
em 78% e insuficiéncia tricuspide ligeira a moderada em
67% dos casos. Quando avaliadas aos 21 meses, cinco
das 11 criangas apresentavam peso inferior ao percentil
5 e evidenciaram alteragGes principalmente nas areas
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motora e da linguagem.

Conclusdes: A estratégia cirurgica faseada foi adotada
em muitos dos casos em estudo. A corre¢do definitiva
primaria foi mais tardia em recém-nascidos que apre-
sentavam variantes mais complexas da doenga e crises
hipoxicas frequentes. A taxa de sobrevivéncia aos 28
meses foi de 85%. As alteragdes anatdmicas residuais,
ponderais e psicomotoras, tornam essencial o segui-
mento continuo e multidisciplinar destas criancas.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot; Fisiopatologia; Evo-
lugdo; Tratamento; Cirurgia; Complicagdes.

INTRODUGAO

A tetralogia de Fallot (TF) representa cerca de 5% de to-
das as cardiopatias congénitas, afetando um em cada
2400 nados vivos!. A malformacdo inclui o defeito do
septo interventricular, cavalgamento da aorta sobre o
septo interventricular, hipertrofia do ventriculo direito e
estenose subinfundibular, que pode ainda ter origem
valvular, na artéria pulmonar ou nos seus ramos?3,

Em cerca de 40% dos casos, a TF pode estar associada
a outras anomalias cardiacas congénitas, como origens
andmalas das artérias coronarias, defeitos adicionais
dos septos interventricular e/ou interauricular ou veia
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cava superior esquerda persistente. Existem também
variantes anatédmicas mais complexas, incluindo a atré-
sia ou agenesia da valvula pulmonar, ventriculo direito
com dupla cadmara de saida ou defeito septal auricu-
loventricular, que tornam a evolugdo clinica destas
criancas mais desfavoravel e interferem com a decisdo
terapéutica®*.

A complexidade e a heterogeneidade inerentes a esta
cardiopatia podem condicionar varios quadros clini-
cos, desde o recém-nascido (RN) com cianose grave,
dependente do canal arterial para sobreviver, até ao RN
assintomatico®.

O vasto espetro anatomoclinico da TF possibilita a
existéncia de alguma controvérsia relativamente ao
momento ideal da sua reparagdo cirurgica®. Existem,
essencialmente, duas estratégias cirurgicas possiveis. A
opcao faseada é especialmente utilizada na crianga com
mau estado geral, baixo peso ao nascer, artérias pulmo-
nares hipopldsicas ou com evidéncia de crises hipoxicas
persistentes®*. Esta envolve um procedimento palia-
tivo inicial no periodo neonatal, mais frequentemente
através da criagdo de um shunt sistémico-pulmonar?®,
seguido de corregdo cirurgica definitiva entre os 6 e 12
meses’. Por outro lado, a reparagdo primaria completa
mais precoce é realizada em criangas assintomaticas,
com bom estado geral e anatomia favoravel®2. Esta mini-
miza o periodo de cianose e hipoxemia®?, permitindo
um desenvolvimento organico adequado’ e promove
uma diminuicdo atempada da sobrecarga de volume e
pressdo do ventriculo direito, removendo assim o esti-
mulo para a sua hipertrofia e fibrose®.

A correcdo definitiva precoce da TF exige, com maior
frequéncia, a colocagdo de um enxerto transanelar na
jungdo ventriculo-pulmonar, responsavel pelo desenvol-
vimento posterior de insuficiéncia pulmonar crénica e
propulsiva e, consequentemente, um aumento da mor-
bilidade enquanto adultos jovens?.

Todos os progressos a nivel cirdrgico e dos cuidados pés-
-operatdrios permitiram alterar a evolugao clinica da TF
e alcancgar taxas de sobrevivéncia até a idade adulta de
cerca de 90%'°. Além das possiveis alteragbes estaturo-
-ponderais e psicomotoras que podem interferir com
o desenvolvimento destas criancas!®, poderdo surgir
complicagdes, enquanto populagdo adulta, resultantes
das alteragbes anatdmicas e eletrofisioldgicas residu-
ais, com maior incidéncia de eventos clinicos adversos,
como insuficiéncia cardiaca, arritmias ou morte stbita?3.
O objetivo deste estudo foi conhecer a evolugdo clinica
dos RN internados no servico de neonatologia de um
hospital universitario de nivel Ill, com o diagndstico de
TF.

METODOS

Foram revistos, retrospetivamente, os processos clinicos
dos RN internados no servigo de neonatologia de um hos-
pital universitdrio de nivel lll, entre o dia 1 de janeiro de
2010 e 31 de dezembro de 2012, com o diagndstico de TF
(n =15). Dois deles, diagnosticados no periodo pré-natal,
foram posteriormente excluidos, por ndo confirmagdo de
TF na avaliagdo ecocardiografica pds-natal, sendo que um
apresentava atrésia pulmonar com septo interventricular
intacto e outro estenose pulmonar isolada.

De todos os RN internados no servico de neonatologia,
um servico de referéncia para patologia cardiaca da
zona norte de Portugal, 1% tiveram o diagndstico de TF,
correspondendo a 7% de toda a patologia cardiaca.
Foram analisados os dados clinicos, cirurgicos e os
resultados ecocardiograficos e/ou do cateterismo car-
diaco, durante uma mediana de 30 meses (minimo 16 -
maximo 45 meses). Apds a correc¢do cirurgica da malfor-
macdo, estas criangas sao habitualmente avaliadas em
consulta de neonatologia e de cardiologia pediatrica de
trés em trés meses até aos 24 meses. Caso nao surjam
complicagOes, o seguimento é realizado posteriormente
pelo médico assistente. A avaliagdo psicomotora é efe-
tuada fundamentalmente em consulta de desenvolvi-
mento, com a periodicidade exigida por cada situagao
em particular. A avaliagao do desenvolvimento ponderal
e psicomotor foi realizada neste estudo aos 21 meses.
A analise estatistica foi realizada através do programa
SPSS versdo 21.0. As variaveis continuas sdo apresenta-
das como mediana (minimo - maximo) e as categdricas
sdo expressas em percentagem.

Este estudo foi aprovado pela Comissdo de Etica para a
Saude do hospital.

RESULTADOS

Caracterizagdo da amostra

Dos treze RN em estudo, dez do sexo masculino (77%)
e trés do sexo feminino (23%), seis (46%) foram diag-
nosticados no periodo pré-natal. No cariétipo apenas
se verificou a existéncia de um caso de trissomia 21 e a
pesquisa de CATCH22 foi negativa em todas as criangas.
Identificaram-se trés casos de prematuridade (30, 33 e
36 semanas de gesta¢do), dois com baixo peso ao nascer
e um com extremo baixo peso (Tabela 1).

Dois (15%) RN apresentavam anomalias congénitas
extracardiacas, um com sindrome polimalformativa com
trigonocefalia, agenesia da mdo esquerda e laringoma-
lacia e um com criptorquidia esquerda. Nao se regista-
ram alteragdes no cariétipo de ambos.
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Tabela 1. Caracterizagdo da amostra (n = 13)

n (%)

Género

Masculino 10 (77)

Feminino 3(23)
Diagnostico pré-natal de tetralogia de Fallot 6 (46)
Cariétipo

Normal 12 (92)

47,XY (+21) 1(8)
CATCH 22

Negativo 13 (100)

Mediana (minimo - maximo)

Antropometria ao nascimento
Peso (g)
Comprimento (cm)

Idade gestacional (semanas)

cm, centimetros; g, gramas.

Através da avaliacdo ecocardiografica inicial e do cate-
terismo cardiaco de todos os RN, registou-se um caval-
gamento mediano da aorta de 45% (25 - 50%), com
defeito do septo interventricular ndo restritivo em 85%
dos casos, permitindo a passagem laminar e bidirecional
de fluxo. O didametro mediano da artéria pulmonar e do
anel pulmonar foi de 3,5 mm (1,5 mm - 5,5 mm) e 5,0
mm (0 mm - 8,5 mm), respetivamente. As anomalias
cardiacas associadas estdo descritas no Tabela 2.

Tabela 2. Recém-nascidos com anomalias cardiacas associadas

Anomalia n (%)

Valvula pulmonar

Atrética 1(8)
Estendtica 7 (54)
Hipoplasica 3(23)
Estenose adrtica 1(8)
Insuficiéncia adrtica moderada 1(8)
Persisténcia de veia cava superior esquerda 2 (15)
Anomalias das artérias coronarias 2 (15)
Artérias colaterais aorto-pulmonares 1(8)

Estratégia terapéutica

Numa avalia¢do inicial, registou-se uma saturagao trans-
cutanea de oxigénio mediana de 83% (73 - 98%). As
crises hipdxicas foram registadas em nove (69%) RN,
com uma mediana de um episédio (zero - seis episddios)
por RN até ao momento da reparagdo cirurgica. Todos
necessitaram de terapéutica com bloqueador-beta no
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2780 (931 - 3865)
47,5 (38,5 - 52)

38(30-39)

periodo pré-operatorio. Cinco (39%) apresentavam cir-
culagdo dependente do canal arterial, pelo que lhes foi
instituida terapéutica com prostaglandina endovenosa
durante uma mediana de 14 dias (3 - 17 dias).

Dos 13 RN, sete (54%) foram submetidos paliativamente
a construcdo de shunt sistémico-pulmonar, com uma
idade mediana de 14 dias de vida (4 - 83 dias). Estes
apresentavam uma mediana de trés crises hipdxicas (um
- seis episddios) e saturagdes transcutdneas de oxigénio
iniciais de 76% (73 - 83%), enquanto as criangas subme-
tidas a corregdo primaria apresentavam zero episddios
de crises hipoxicas (zero - dois episddios) e satura¢des
transcutaneas de oxigénio iniciais de 86% (83 - 98%). Foi
criado shunt do tipo Blalock-Taussig em dois doentes e
do tipo Waterston em cinco. Foi também realizado cate-
terismo cardiaco em duas criangas para dilatar a valvula
pulmonar e desobstruir a cdmara de saida do ventriculo
direito através de angioplastia por baldo, embora a
natureza muscular da estenose ndo o tenha permitido.

Registaram-se dois (15%) 6bitos durante o internamento
no servico de neonatologia apds a cirurgia paliativa de
colocagdo do shunt sistémico-pulmonar, no contexto de
insuficiéncia cardiaca grave. Numa das criangas, com
trissomia 21, defeito restritivo do septo interventricular,
valvula pulmonar hipoplasica e insuficiéncia tricuspide
moderada, foi realizado um shunt sistémico-pulmonar
tipo Blalock-Taussig aos 17 dias de vida. Na outra, com
extremo baixo peso ao nascer e com registo de varias
crises hipodxicas, realizou-se shunt sistémico-pulmonar
tipo Waterston aos 63 dias de vida.

Duas criangas, inicialmente submetidas a criacdo de
shunt sistémico-pulmonar, ndo realizaram a corregdo
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cirurgica definitiva durante o periodo em estudo (tinham
18 meses na altura da redagdo deste trabalho), pois apre-
sentavam alteragdes cardiacas importantes, como atré-
sia da valvula pulmonar, estenose valvular adrtica, persis-
téncia da veia cava superior esquerda, defeito restritivo
de septo interventricular, hipoplasia grave da arvore pul-
monar e artérias colaterais aorto-pulmonares. Numa foi
criado um shunt sistémico-pulmonar tipo Waterson, aos
4 dias de idade, e na outra do tipo Blalock-Taussig, aos
5 dias de idade. Registaram-se ainda algumas complica-
¢cOes devido a necessidade de criagdo de um novo shunt
do tipo Blalock-Taussig, por hipofuncdo do anterior em
ambos os casos, associadas a varios episodios de crises
hipdxicas e ma evolugdo estaturo-ponderal.

A crianga com a sindrome polimalformativa ndo realizou
shunt sistémico-pulmonar e a cirurgia corretiva primaria
foi realizada apenas aos 27 meses de idade, devido a
ma evolucdo estaturo-ponderal, as frequentes infe¢des
respiratorias registadas e a necessidade de seguimento
e de intervengdo por outras especialidades médicas.
Uma semana mais tarde foi implantado um conduto
entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar devido ao
desenvolvimento de insuficiéncia pulmonar e disfungdo
biventricular graves. Por isso, necessitou de um periodo
de internamento superior, de 26 dias, 11 dos quais
na unidade de cuidados intensivos. Durante o segui-
mento verificou-se a existéncia de insuficiéncia pulmo-
nar moderada residual e dilatagdo do ventriculo direito.
Deste modo, dos sete RN submetidos a cirurgia paliativa,
apenas trés realizaram posteriormente cirurgia reparadora
durante o periodo do estudo, com uma idade mediana de

24 meses (20 - 27 meses). A correcdo cirurgica primaria foi
realizada em seis das 13 criangas (46%) aos 12,5 meses (6
- 27 meses) durante o periodo em estudo. No momento
da cirurgia corretiva, as nove criangas tinham uma idade
e um peso medianos de 20 meses (6 - 27 meses) e 9700
gramas (5744 - 11000 gramas), respetivamente.

A cirurgia reparadora completa realizou-se através de
ventriculotomia direita, exceto num caso, cuja aborda-
gem foi feita através de ventriculotomia e atriotomia
direitas. Em trés criancas foi realizada exérese da valvula
pulmonar nativa por displasia extensa. Foi implantado
enxerto interventricular e transanelar com colocagdo de
monocuspide em posicdo pulmonar nas nove criangas.

Seguimento

Ap0s a intervencgdo cirdrgica definitiva, as nove criangas
foram seguidas durante dez meses (2 a 37 meses).

As principais complicagGes registadas durante o inter-
namento poés-operatorio foram infecdes respiratdrias,
hemotérax, bloqueio completo do ramo direito decor-
rente da realizagdo da ventriculotomia, taquicardia
juncional ectdpica e crises convulsivas (Tabela 3). Apds
a corregdo cirurgica completa ndo se registaram dbitos.
Através da analise dos dados da Tabela 4, verifica-se
que, de um modo geral, quando somados os tempos de
internamento e ventilagdo mecanica das duas admis-
sdes das criangas com shunt primario, estes aproximam-
-se do grupo submetido a corregdo primaria.

Mais tardiamente, das nove criangas submetidas a cirurgia
corretiva, sete (78%) apresentavam insuficiéncia pulmonar
residual moderada a grave e seis (67%) insuficiéncia tricus-

Tabela 3. Recém-nascidos com complicagGes durante o internamento

Complicagdo n (%)
Infecdo respiratdria 7 (54)
Bloqueio completo do ramo direito 7 (54)
Convulsdes 4(31)
Taquicardia juncional ectépica 4(31)
Hemotdrax 4 (31)
Insuficiéncia cardiaca 3(23)
Quilotdrax 3(23)
Atelectasia pulmonar 2 (15)
Infegdo do trato urinario 2 (15)
Outras complicagdes* 6 (46)

* Outras complicagdes: bloqueio auriculoventricular 12 grau, pneumotoérax, sindrome de dificuldade respiratéria do recém-nascido, invaginagdo

intestinal, hematoma subdural e/ou sépsis neonatal.
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Tabela 4. Tempo de internamento em unidade de cuidados intensivos pediatricos, tempo sob ventilagdo mecanica ap6s tratamento

cirdrgico e tempo de internamento total

Estratégia cirdrgica faseada (n = 3)

Mediana (minimo - méaximo)

Reparagdo primaria (n = 6)
Mediana (minimo - maximo)

Shunt Total
Tempo internamento UCIP (dias) 5(4-7) 6(4-9) 8,5 (4-32)
Tempo ventilagdo mecanica (dias) 2(2-6) 4(3-6) 7,0 (1-20)
Tempo internamento total (dias) 11 (9 - 14) 14 (13 - 16) 15,5 (9 - 38)

UCIP, unidade de cuidados intensivos pediatricos.

Tabela 5. Lesdes cardiacas residuais ap6s corregdo cirtrgica definitiva (n = 9)

Estratégia cirurgica faseada Reparagao definitiva primaria TOTAL
(n=3) (n=6) n (%)
Comunicagdo interventricular residual 0 3 3(33)
Insuficiéncia Pulmonar
Ligeira 1 2 (11)
Moderada 2 4 (44)
Grave 0 3 3(33)
Insuficiéncia Tricuspide
Ligeira 2 3 5 (56)
Moderada 0 1 1(11)
Insuficiéncia Mitral 0 1 1(11)
Insuficiéncia Adrtica 0 2 2 (22)
Dilatagdo do ventriculo direito 3 4 7 (78)
FEVE [mediana (minimo - maximo)] 73 (67 - 80) 70 (62 - 80) 70 (62 - 80)

FEVE, fragdo ejecdo ventriculo esquerdo.

pide ligeira a moderada. Na maioria dos casos, foi evidente
dilatagdo do ventriculo direito pds-operatéria (Tabela 5).
Trés das 11 criangas seguidas neste estudo foram inter-
nadas posteriormente devido a infe¢Bes respiratorias,
com necessidade de antibioterapia. Ndo se registaram
Obitos tardios.

A maioria das criangas, seguidas na consulta externa de
cardiologia pedidtrica e neonatologia, foi referenciada
para outras especialidades, nomeadamente quatro para
neurologia e neurocirurgia para reavaliagdo apds os
episodios convulsivos no periodo pds- operatorio e no
contexto da sindrome polimalformativa, trés para nutri-
¢do por atraso do desenvolvimento estaturo-ponderal,
cinco para a consulta de desenvolvimento e trés para a
de medicina fisica e de reabilitagdo por alteragdes evi-
dentes do desenvolvimento psicomotor.

No momento da avaliagdo da evolugdo ponderal aos 21
meses, cinco das 11 criangas apresentavam peso inferior
ao percentil 5, cinco entre os percentis 5 e 25 e uma
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entre os percentis 25 e 50. Na mesma altura, o desen-
volvimento psicomotor foi avaliado com base na escala
de desenvolvimento mental de Ruth Griffiths em cinco
das 11 (46%) criangas''. Foram evidentes alteragdes,
principalmente na area motora, em seis das 11 criangas
e na area da linguagem em quatro delas.

DISCUSSAO

Todos os progressos a nivel cirargico e de cuidados no
periodo pds-operatdrio permitiram alterar a evolugdo
clinica das criangas com TF, pelo que os resultados apds
corregdo precoce desta cardiopatia tém melhorado con-
sideravelmente®®. Neste estudo, registou-se uma taxa de
sobrevivéncia global de 85% aos 28 meses de idade nas
criangas com TF.

As diferentes evolugGes clinicas e estratégias terapéuti-
cas da TF dependem, essencialmente, do grau e do tipo
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de obstrucdo pulmonar, da existéncia de outras anoma-
lias ou comorbilidades associadas e da experiéncia do
centro cirdrgico?.

Em 54% dos RN foi realizada inicialmente cirurgia palia-
tiva, sendo que, tal como esta descrito na literatura®??,
esta opcgdo se baseou no maior niumero de crises hipo-
xicas e menores saturacbes transcutaneas médias de
oxigénio iniciais neste grupo de criangas.

Atualmente, existe na maioria dos centros uma tendén-
cia para a realizacdo do shunt Blalock Taussig, embora,
por vezes, o shunt central entre a aorta e o tronco arte-
rial pulmonar possa ser uma opg¢do, pois proporciona
o fluxo sanguineo pulmonar adequado em casos de
estenose grave ou atrésia da vélvula pulmonar e evita
a distor¢do ou estenose iatrogénica das artérias pul-
monares*®3, De facto, neste estudo, verificou-se uma
preferéncia pelo shunt do tipo Waterston em 71% das
criangas submetidas a cirurgia paliativa, tendo sido a
opg¢ao no caso da atrésia pulmonar. Além disso, todos os
outros apresentavam hipoplasia ou estenoses graves da
valvula pulmonar e das artérias pulmonares.

Esta abordagem apresenta varias complicagGes ja docu-
mentadas, incluindo estenoses da artéria pulmonar
direita, hiperperfusdo e hipertensdo pulmonar, bem
como dificuldades para encerrar o shunt no momento
da corregdo total'®. Neste estudo, os dois ébitos foram
registados apds a construgdo de shunt sistémico-pul-
monar, um do tipo Waterston e outro do tipo Blalock-
-Taussig, por quadros de instabilidade hemodinamica
no contexto de insuficiéncia cardiaca esquerda grave.
Contudo, dada a pequena dimensdao da amostra em
estudo, estes dados ndo permitem inferir ou analisar
as causas de mortalidade precoce, na medida em que
pode resultar de complicag¢des cirurgicas ou de elevados
graus de gravidade da condicdo cardiaca pré-operatdria,
inerente a estes casos de TF.

Apesar da taxa de mortalidade operatdria global ser
atualmente bastante mais reduzida'>!*, varios estudos
sugeriram uma diminuicdo da sobrevida e um pior
progndstico das criangas com shunt sistémico-pulmonar
devido ao desenvolvimento de disfungdo ventricular
esquerda e displasia da valvula pulmonar®?®. De igual
modo, verificou-se a existéncia de displasia extensa da
valvula pulmonar nativa, com necessidade de excisdo da
mesma durante a corregdao definitiva nas trés criangas
previamente tratadas com shunt.

A corregdo cirurgica desta cardiopatia tem sido preco-
nizada cada vez mais precocemente e varios estudos
afirmam que ndo existe beneficio em atrasar a correcdo
total para depois do ano de idade*2. Os candidatos ide-
ais para a corregao total precoce incluem os RN assin-
tomaticos e aciandticos, a variante “cor-de-rosa” da TF,

com bom estado geral e anatomia favoravel®.

Neste estudo, em 54% dos RN foi realizada inicialmente
cirurgia paliativa e 46% das criangas foram submetidas
a cirurgia corretiva primdria, realizada aos 13 meses.
Deste modo, esta alta taxa de recurso a estratégia tera-
péutica faseada e o eventual atraso na correcdo defini-
tiva verificados podem dever-se ao facto de este estudo
se limitar a avaliagdo dos RN internados no servico de
neonatologia de um hospital universitario de nivel lll.
Por se tratar de um servigo de referéncia para patologia
cardiaca da zona norte de Portugal, a amostra engloba
variantes fisiopatoldgicas mais complexas da doenca,
com crises hipoxicas evidentes e necessidade de inter-
namento no periodo neonatal.

A maioria das criangas apresenta um periodo pds-
-operatdrio de recuperagdo ndo complicado e relati-
vamente benigno®'®. Contudo, sabe-se que a corregdo
cirargica tardia da TF pode acarretar potenciais com-
plicagdes, devido a cianose e hipoxemia prolongadas
e a sobrecarga de pressdo exercida sobre o ventriculo
direito. Estas condicionam degeneragdo significativa
dos cardiomidcitos e formagao de fibrose intersticial,
implicadas na disfungdo miocéardica que dai advém?®2,
Muitas destas criangas apresentardo alto risco de mor-
bilidade a longo prazo, com progressdo para insufici-
éncia cardiaca direita, aumento do risco de arritmias
auriculares ou ventriculares sintomdticas e morte subita
cardiaca*®'®, Neste estudo, registou-se uma prevaléncia
de 31% de taquicardias juncionais ectdpicas no periodo
pds-operatdrio, mas ndo se registaram casos de morte
subita cardiaca. Durante a avaliacdo destas criangas em
consultas posteriores de cardiologia pediatrica, estes
eventos arritmicos ndo se prolongaram.

A utilizagdo de um enxerto transanelar durante a corre-
cdo definitiva é responsavel pelo desenvolvimento pos-
terior de insuficiéncia pulmonar crénica?. Neste estudo,
foi implantada uma monocuspide em posicdo pulmonar
em todas as criangas submetidas a cirurgia de reparagdo,
uma vez que esta se revelou util em vérios estudos na
prevencdo da insuficiéncia pulmonar no periodo pods-
-operatério imediato***!>%’, Contudo, ndo foi demons-
trada vantagem a longo prazo pelo que, de facto, a
insuficiéncia pulmonar moderada a grave foi evidente
posteriormente em 78% das criangas e todas estas apre-
sentavam dilatagdo do ventriculo direito associada.
Dado o curto periodo de seguimento, ndo se registou a
necessidade de substituicdo cirurgica da valvula pulmo-
nar. Apesar do momento ideal ainda ndo estar estabele-
cido, esta reintervencdo é praticamente inevitavel para
normalizar as dimensdes do ventriculo direito, melhorar
a contratilidade biventricular, diminuir as arritmias sin-
tomaticas e reverter os sintomas®®8,
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O atraso na correcgdo cirurgica destas criangas pode
contribuir também para a deterioragdo do seu estado
nutricional, sendo que a hipoxemia prolongada estd
implicada no desenvolvimento de anorexia, dificuldades
de alimentacdo e alteragdes no trato digestivo'®. Apesar
de, no momento da avaliagdo final, 46% criangas apre-
sentarem um peso inferior ao percentil 5, é essencial
um seguimento mais prolongado, pois apds a cirurgia
de corre¢do das cardiopatias congénitas, o periodo
pos-operatdrio necessario a recuperagao do peso pode
variar entre trés e 12 meses®. Além disso, as lesdes car-
diacas e alteragGes hemodinamicas residuais devem ser
consideradas no crescimento destas criangas.

As criangas com formas graves de patologia cardiaca
congénita, como a TF, tém um alto risco de desenvolvi-
mento de alteragBes psicomotoras, que se podem evi-
denciar entre 0 1 e os 4 anos de idade!®?>?!, Neste caso,
registaram-se sobretudo atrasos nas areas motora e da
linguagem. Alguns fatores como a hipoxemia crénica, a
complexidade do procedimento cirurgico, a insuficiéncia
cardiaca sequelar, as infe¢des repetidas, os internamen-
tos recorrentes e as crises convulsivas pds-operatorias,
registadas neste estudo em cerca de 33% das criancas,
podem estar também associadas a alteracGes do neu-
rodesenvolvimento?!. Além disso, o recurso a circulagdo
extracorporal e a permanéncia mais prolongada nas
unidades de cuidados intensivos das criangas submeti-
das a correc¢do total precoce demonstrou um risco mais
elevado de eventos adversos neurolégicos?>.

Deste modo, devem ser realizadas mais investigacGes,
aumentando o tamanho da amostra e o tempo de
seguimento, visto que se torna essencial diagnosticar e
tratar precocemente as alteragdes cardiacas residuais e
respetiva repercussdo hemodinamica. E também impor-
tante identificar, na infancia e idade escolar, possiveis
dificuldades de aprendizagem, altera¢des das capacida-
des motoras e problemas comportamentais. A criacao
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de registos multicéntricos referentes a patologias raras
como a TF, poderia tornar-se Util no estudo da evolugdo,
complicagdes, tratamento e progndstico destas criangas.
Os RN em estudo, internados no periodo neonatal na
unidade de cuidados intensivos neonatais, apresenta-
vam variantes fisiopatologicamente mais complexas
da TF, com crises hipodxicas frequentes, pelo que a
estratégia cirurgica faseada foi adotada em muitos dos
casos e a corregao definitiva primaria foi realizada mais
tardiamente.

Apesar das complicagBes evidentes durante o periodo
pds-operatorio, atualmente a TF apresenta um bom
prognodstico, tendo-se registado uma taxa de sobrevi-
véncia de 85% aos 28 meses.

As alteragBes anatomicas residuais verificadas, como a
insuficiéncia pulmonar ou insuficiéncia tricispide e a
dilatagdo do ventriculo direito, bem como o atraso do
desenvolvimento ponderal e psicomotor, tornam essen-
cial um seguimento continuo e multidisciplinar destas
criangas.
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