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RESUMO

A Tetralogia de Fallot é a cardiopatia congénita cianética mais freqiiente na crianca,
mas com resultados cirdrgicos bem favoraveis nos dias atuais. Entretanto, as arritmias
cardiacas sao um achado tardio comum nesses pacientes e causadoras de morbidade e
mortalidade. Um estudo prospectivo foi conduzido com o principal objetivo de avaliar a
ocorréncia de arritmias cardiacas em pacientes submetidos a corre¢do cirurgica da
Tetralogia de Fallot acompanhados entre janeiro de 1999 e outubro de 2007 no Instituto
Estadual de Cardiologia Aloysio de Castro (IECAC), Rio de Janeiro. Como critério de
inclusao os pacientes deveriam ter sido submetidos a correcéo total da Tetralogia de Fallot.
Foram estudados 37 pacientes, 20 do sexo masculino, com revisdo de prontuarios para
coleta de dados clinicos e cirargicos, sendo todos encaminhados para exames de
eletrocardiografia, ecocardiografia, eletrocardiografia dinamica (Holter 24h) e teste
ergométrico, apds avaliagdo em consulta ambulatorial. As varidveis selecionadas para
estudo foram: idade na cirurgia, tempo de seguimento, hipertrofia do ventriculo direito,
insuficiéncia pulmonar residual, gradiente sistélico entre o ventriculo direito e a artéria
pulmonar, e duragdo do complexo QRS. As variaveis numéricas foram expressas atraves de
média, desvio padrdao, mediana, minimo e maximo, e as categoricas por freqiéncias e
propor¢cées. Os dados quantitativos foram analisados pelo teste de Mann-Witney, os
qualitativos pelo qui-quadrado ou exato de Fisher, e para identificacdo das variaveis
independentes que explicam ou influenciam simultaneamente a ocorréncia de arritmias a
analise de Regressao Logistica, considerando-se o nivel de significaAncia de 5%. A idade na
ocasido do reparo variou entre 1,2 e 14,3 anos (média 5,0 * 3,0), na avaliacao entre 3,9 e
17,1 anos (9,7 = 3,5), e o tempo de seguimento entre 0,1 e 7,6 anos (4,7 £ 1,9). Entre os
resultados observados destacamos: ocorréncia de arritmias cardiacas em 58,8% dos
pacientes submetidos ao eletrocardiograma dindmico, porém de freqiiéncia rara na grande
maioria dos casos, e arritmias ventriculares (AV), também raras, do tipo extra-sistoles
monomorficas (Lown |) em 41,1%, e do tipo polimérficas ndo freqientes em 14,7% (Lown
ll), a excecdo de um paciente com freqiéncia de extra-sistoles ventriculares superior a
30/hora; associacao significativa entre pressao sistélica de VD =45mmHg e AV (p=0,004), e
arritmia geral (p=0,028), e entre hipertrofia ventricular direita moderada e importante e AV
(p=0,026). A andlise de Regressado Logistica mostrou que o aumento do gradiente
pressorico do VD (em mmHg) foi significativo para predizer, em uma relacao direta, arritmia
ventricular na amostra (p=0,017). Concluimos que a arritmia cardiaca foi um achado comum
entre os pacientes submetidos ao reparo cirirgico da Tetralogia de Fallot, mas com
freqléncia insignificante na maioria dos casos com 97,3% deles em classe funcional |, e
mortalidade tardia zero. Entretanto, notamos que um acompanhamento mais prolongado
para detecgao e reconhecimento desses eventos ainda € necessario.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot. Reparo cirurgico. Criangas e adolescentes. Arritmias.



ABSTRACT

Tetralogy of Fallot is the most common cyanotic congenital heart disease in the child,
but today presents most favorable surgical results. However, cardiac arrhythmias commonly
are a late discovery with these patients, causing morbidity and mortality. A prospective study
has been made with the main objective of evaluating the occurrence of cardiac arrhythmias
in patients submitted to the surgical correction of Tetralogy of Fallot followed up from
January, 1999 until October, 2007 at the Instituto Estadual de Cardiologia Aloysio de Castro
(IECAC), Rio de Janeiro. As an inclusion criterion the patients should have been submitted to
a total correction of the Tetralogy of Fallot. Thirty seven patients have been studied, 20
males, with revision of their records to collect clinical and surgical data, all being directed,
after evaluation in an outpatient consultation, to electrocardiography, echocardiography,
dynamic electrocardiography (Holter 24h) and exercise stress tests. The variables selected
for this study were: the age at surgery, the follow-up time, the right ventricular hypertrophy,
residual pulmonary insufficiency, systolic gradient between the right ventricle and the
pulmonary artery, and the duration of the QRS complex. The numerical variables have been
expressed by average, standard deviation, medium, minimum and maximum, and the
categorical ones expressed by frequencies and proportions. Mann-Witney test has been
used for the quantity data, chi-square test or Fisher’s exact test for the quality data and, for
identification of the independent variables, which explain or influence simultaneously the
occurrence of arrhythmias, a Logistic Regression Analysis. The significance level was set at
5%. The age at the occasion of the surgical procedure varied between 1.2 and 14.3 years
(average 5.0 £ 3.0), the age at evaluation between 3.9 and 17.1 years (9.7 + 3.5), the follow-
up time from 0.1 to 7.6 (average 4.7 + 1.9). Among the observed results we stress:
occurrence of cardiac arrhythmias in 58,8% of the patients submitted to the dynamic
electrocardiography, although in a very low frequency in the great majority of the cases, and
ventricular arrythmias (VA), also of very low frequency, of the monomorphic extrasystole type
(Lown 1) in 41.1% , and of the polymorphic type, infrequent, in 14.7% (Lown lIl), except for
one patient with a higher than 30 ventricular extrasystoles frequency per hour; significant
association between the RV systolic pressure =2 45mmHg and VA (p=0.004); and between
moderate and important right ventricular hypertrophy and VA (p=0.026). The logistic
regression analysis showed that the pressure gradient of the RV (mmHg) was significant to
predict, in a direct relation, ventricular arrhythmia in the sample (p=0.017). In conclusion,
cardiac arrhythmia was a common finding in patients submitted to the Tetralogy of Fallot’s
surgery, but with an insignificant frequency in the majority of the cases, being 97.3% in
functional class | and late mortality zero. However, we have noticed that a longer follow-up
to detect and recognize these events is still necessary.

Keywords: Tetralogy of Fallot. Surgical repair. Children and adolescents. Arrythmias.



1. INTRODUCAO

A Tetralogia de Fallot é a cardiopatia congénita cian6tica mais frequiente na
crianga, correspondendo a cerca de 10% de todas as cardiopatias congénitas
(Anderson et. al., 1987; Neches, Park & Ettedgui, 1990; Freedom & Benson,1992;
Zuberbuhler, 1995). Classicamente, compreende um conjunto de defeitos causados
por uma alteracao anatémica béasica, o desvio antero-superior do septo infundibular,
levando a obstrucdo do trato de saida do ventriculo direito, hipertrofia ventricular
direita, comunicacao interventricular ampla e dextroposicdo da aorta (Gatzoulis,
1999; Caldwell, 1979; Gussenhoven & Becker, 1983). O diagndstico é basicamente
ecocardiografico, com andlise detalhada da anatomia e de defeitos associados,
devendo ser complementado, em caso de duvidas, com estudo hemodinamico para
melhor avaliacdo da circulagdo coronaria (Friedman, 1987; Feigenbaun, 1987;
Silverman, 1993).

A cardiopatia desperta atencdo nao apenas pela peculiaridade de sua
fisiopatologia e historia natural, como também pela evolugéo satisfatéria de seus
resultados tardios desde a introducdo da cirurgia de Blalock-Taussig ha sessenta
anos, até a correcao total nos dias de hoje. E uma doenca de carater progressivo, a
maioria dos pacientes se torna sintomatico ainda na infancia, e o prognéstico é
bastante desfavoravel para aqueles nao tratados cirurgicamente (Friedman, 1987;
Zuberbuhler, 1995; Neches, Park & Ettedgui, 1990; Jacobs, 2006; Atik et. al., 2004).

A mortalidade cirargica em torno de 40% a 50% dos tempos iniciais vem
apresentando progressivamente resultados mais satisfatorios com a melhoria das
técnicas operatérias, chegando proximo a zero em alguns centros mais
especializados (Garson Jr. et al., 1979; In-Sook, Leachman & Cooley, 1987; Nollert
et al., 2003).

Em relacdo a sobrevida, algumas séries mostram percentuais em torno de
97% em 10 anos, 94% em 20 anos e 89% em 30 anos, o que é bem gratificante se

comparados aos 96% em trinta anos, da populacdo normal controlada por sexo e
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idade (Freedom & Yoo, 2004; Amorim et. al. 2005).

Os pacientes tratados cirurgicamente, principalmente quanto mais jovens,
além de uma sobrevida mais longa apresentam maior tolerancia ao esfor¢co, com
capacidade laborativa razoavel, podendo praticar exercicios fisicos e ter uma boa
qualidade de vida (Katz, et al. 1982). Entretanto, os resultados cirurgicos irdo
depender de alguns fatores considerados vitais, como a idade por ocasidao da
cirurgia, anatomia e defeitos associados, técnica operatoria, reoperacdes e lesdes
residuais (Kirklin, Bargeron & Pacifico, 1977; van Arsdell et. al. 2000; Caspi et. al.,
1999; Moraes Neto et al.,, 2000). A médio e longo prazo os pacientes podem
apresentar alteragbes hemodinamicas, geralmente consequentes as lesdes
residuais, e arritmias diversas, causando maior morbidade e mortalidade e exigindo
acompanhamento permanente em ambulatorio especializado (Bouzas, Kilner &
Gatzoulis, 2005).

A incidéncia de arritmias cardiacas no pés-operatério de pacientes
submetidos a corregdo cirurgica de Tetralogia de Fallot assume papel de grande
importancia haja vista serem a maior causa de morte subita, o evento tardio de
maior preocupacao, e geralmente associado a ocorréncia de arritmias graves, como
a taquicardia ventricular sustentada (TVS). Diversos estudos tém sido realizados na
tentativa de detectar as arritmias e seus fatores preditivos, embora seu mecanismo
fisiopatogénico nédo esteja totalmente esclarecido (Freedom & Yoo, 2004; Amorim et.
al. 2005).

A presente pesquisa tem como objeto de investigacao principalmente avaliar
a ocorréncia de arritmias cardiacas em pacientes com Tetralogia de Fallot apds
correcao cirurgica, sua condicdo clinica e aspectos da qualidade de vida,
acompanhados entre janeiro de 1999 e outubro de 2007 no Ambulatério de
Cardiopediatria do Instituto Estadual de Cardiologia Aloysio de Castro (IECAC), Rio
de Janeiro, uma instituicdo de referéncia no atendimento e cirurgia cardiaca em

criancas cardiopatas.



2. REVISAO DA LITERATURA

Neste capitulo serdo apresentados aspectos relevantes sobre a Tetralogia de
Fallot, tais como suas caracteristicas anatbmicas e fisiopatologicas, tratamento
clinico e cirargico, além de uma breve exposicdo sobre sua historia natural e
resultados tardios. Entretanto, maior énfase sera dada as arritmias cardiacas apos

corregao cirurgica, objeto central do presente estudo.

2.1 GENERALIDADES SOBRE A TETRALOGIA DE FALLOT

2.1.1 Caracteristicas anatomicas

A Tetralogia de Fallot € uma cardiopatia congénita cianética, caracterizada
por comunicacao interventricular ampla, obstru¢cdo do trato de saida do ventriculo
direito, acavalgamento da aorta sobre o septo interventricular, e hipertrofia
ventricular direita. Inicialmente descrita por Nicholas Steno em 1673, foi Etienne-
Louis Arthur Fallot quem melhor a descreveu apds diagnéstico clinico confirmado em
necrdpsia, com relatos da doenca em uma série de publicacbes em 1888 (Anderson
et. al., 1987; Zuberbuhler, 1995).

Estudos de prevaléncia mostram resultados variaveis, mas de acordo com
dados do NERIP (New England Regional Infant Cardiac Program) a prevaléncia € de
0,262/1000 nascidos vivos, representando cerca de 10% de todas as cardiopatias
congénitas (Freedom & Benson, 1992).

Sua etiologia permanece desconhecida, embora algumas ocorréncias entre
familiares tenham sido relatadas, apresentando-se com igual freqtiéncia em ambos
0s sexos (Anderson et al.; 1987; Neches, Park & Ettedgui, 1990).

Durante o desenvolvimento embrioldgico, ocorre uma anteriorizagdo do septo
infundibular, considerada a marca anatémica da Tetralogia de Fallot (Gatzoulis et al.
1999). Esse desvio leva a um estreitamento do infundibulo do ventriculo direito (VD)
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e consequiente obstrucdo subvalvar pulmonar, ocorrendo comunicacao
interventricular (CIV) com acavalgamento da aorta e, como resultado dessa
anatomia, o desenvolvimento de hipertrofia ventricular direita (Anderson et al., 1987;
Freedom & Benson,1992; Neches, Park & Ettedgui, 1990; Zuberbuhler, 1995).

A obstrucao da via de saida do ventriculo direito é proporcional ao grau do
desvio, e pode ser acentuada pela hipertrofia da banda parietal ventricular direita
(Gatzoulis et al., 1999; Caldwell et al.,, 1979). Em grande parte dos casos ocorre
estenose valvar e também estenose supravalvar pulmonar, principalmente no nivel
do tronco arterial pulmonar ou na origem dos ramos direito e esquerdo. Podem ainda
ser observadas atresia adquirida ou agenesia da valvula pulmonar, falha na origem
da artéria pulmonar esquerda do tronco pulmonar, que vem a se originar da aorta, e
presenca de colaterais sistémico-pulmonares em namero variavel (Anderson et al.,
1987).

A CIV é ampla e de mau alinhamento, sendo também perimembranosa em
80% dos casos ou muscular em 20%, na presenga de uma porcao muscular
separando a valvula tricaspide da aodrtica. Nos casos de comunicacao
perimembranosa, o feixe de His passa na porcao postero-inferior do defeito e o
cirurgido deve estar atento para ndo causar lesdo durante a correcao cirdrgica,
tarefa que se torna mais facil quando o defeito é muscular (Zuberbuhler, 1995;
Neches, Park & Ettedgui, 1990).

Dextroposicdo da aorta em graus variaveis € observada, podendo sair em
mais de 50% do VD, e neste caso usa-se a expressao "Tetralogia de Fallot com
dupla via de saida do ventriculo direito". O arco aortico desce a direita em 25% dos
casos. Como consequéncia da obstrucdo da via de saida do VD, ocorre hipertrofia
ventricular direita compensatéria. O grau de estreitamento infundibular pode
aumentar progressivamente por hipertrofia e fibroelastose endocéardica, atingindo
niveis ainda mais criticos de obstrucado ao fluxo pulmonar (Gussenhoven & Becker,
1983).

As lesdes associadas sdao comuns, tais como forame oval patente,
comunicacao interatrial, comunicacao interventricular muscular, defeito septal atrio-

ventricular, anomalias de artérias coronarias, insuficiéncia adrtica, persisténcia do
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canal arterial, anel vascular, estenose mitral, cortriatum e estenose subaodrtica do

tipo anel fibroso (Freedom & Benson, 1992).

2.1.2 Caracteristicas fisiopatologicas

Equalizacdo das pressées de VD e ventriculo esquerdo (VE), bem como
pressao normal ou reduzida da artéria pulmonar (AP) sdo observados. Como a CIV
€ ampla, ambos os ventriculos esvaziam na aorta simultaneamente. O fluxo
pulmonar tende a ser menor do que o normal devido a obstrucao relativamente fixa
do trato de saida do VD, acrescida a estenose valvar e supravalvar pulmonar. Este
fluxo € proporcional ao grau de obstrugao, variando em diferentes niveis, de leve a
moderado, e por este motivo o0 paciente apresenta-se mais, ou menos, sintomatico.
Em alguns casos, a gravidade da estenose pulmonar varia e ocorre cianose de
modo intermitente (Anderson et al., 1987; Zuberbuhler, 1987). Nos primeiros meses
de vida o fluxo pulmonar também é favorecido pela paténcia do canal arterial,

retardando o aparecimento dos sintomas.

A pressao arterial (PA) de O2 varia com o grau de obstrucao. Com a atividade
fisica, a saturacdo de O2 tende a cair, as vezes dramaticamente, causando
transtornos clinicos importantes. Devido a baixa saturacdo de 02, os niveis de
hemoglobina e de hematdcrito tendem a subir como mecanismo de compensacao.
Niveis muito altos, assim como muito baixos, podem ter efeitos extremamente
deletérios com aumento da viscosidade sanguinea e alteracdo dos fatores de
coagulagdo, podendo ocorrer eventos isquémicos cerebrais ou em outros sitios,
levando a sequelas indesejaveis e muitas vezes irreversiveis com grande prejuizo

na qualidade de vida da crianca (Friedman, 1987; Neches, Park, Ettedgui, 1990) .

2.2 MANIFESTACOES CLINICAS

O quadro clinico da Tetratologia de Fallot é dependente do grau de obstrucao
do trato de saida do VD, que pode estar modificado em decorréncia das anomalias
associadas. O espectro clinico varia desde o recém-nascido (RN) cianético e
hipoxico, até o adulto livre de cianose e assintomético.
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Pacientes com pequena obstrugcédo e grande CIV podem apresentar hiperfluxo
pulmonar logo apds o nascimento e, eventualmente, insuficiéncia cardiaca
congestiva. A medida que o grau de estenose se acentua, desaparece a
insuficiéncia cardiaca e surge a cianose. Alguns pacientes com hiperfluxo pulmonar
por circulagdo mais exuberante também podem cursar com insuficiéncia cardiaca
congestiva (ICC). A excecdo dessas duas situagdes, a descompensacio cardiaca é
rara (Neches, Park & Ettedgui, 1990; Zuberbuhler, 1995).

A cianose pode ocorrer logo apds o nascimento caso ndo haja paténcia do
canal arterial, ou nos primeiros meses apés fechamento do mesmo, aumentando em
grau variavel com o tempo, de acordo principalmente com a atividade fisica. Alguns
pacientes com anatomia favoravel e pouca obstrucdo pulmonar apresentam-se
assintomaticos e aciandticos, os denominados Pink Fallot ou Fallot Rosado
(Zuberbuhler, 1995; Friedman, 1987).

As crises hipdxicas sao episddios de cianose intensa acompanhados de
dispnéia, e freqlentemente de alteracdo do nivel de consciéncia. Ocorrem
comumente pela manha ao despertar, podendo ser desencadeados por atividade
fisica. Esses episédios decorrem da diminuicdo do fluxo pulmonar por espasmo
infundibular devido a alterac6es metabdlicas, com diminuicdo do pH e do PO2, e
aumento do PCO2, levando a hiperpnéia, aumento do débito cardiaco e
progressivamente a maior queda na saturagcdo de O2. Quando ndo atendidos
prontamente durante um episodio, o quadro pode evoluir gravemente chegando ao
obito.

O acocoramento é uma postura comum, geralmente nos pacientes menores e
apds exercicio fisico. Eles se sentem melhor, uma vez que nesta posigdo ocorre
elevacao da resisténcia periférica com diminuicdo do débito sistémico e aumento do

débito pulmonar.

Além de cianose, os pacientes podem apresentar baixo desenvolvimento
pondo-estatural, policitemia compensatéria, causando transtornos isquémicos,
principalmente neurolégicos, e baqueteamento digital. Os pulsos e a PA sao
geralmente normais. O exame cardiolégico mostra um precérdio quieto, a primeira

bulha normal. A segunda bulha é Unica, pelo componente aédrtico, pois a baixa
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pressao pulmonar deixa o componente pulmonar inaudivel. Pode-se ouvir um sopro
sistolico tipo ejecao em foco pulmonar, da estenose pulmonar. Geralmente nédo se
ouve sopro pela CIV, pois o fluxo é da direita para esquerda. Com o aumento da
obstrucdo da via de saida do VD, pode ocorrer diminuicdo do sopro sistélico,
constituindo sinal de gravidade da les&o. Sopros continuos sdo também auscultados

na presenca de colaterais ou persisténcia de canal arterial.

2.3 EXAMES COMPLEMENTARES

2.3.1 Eletrocardiograma

O achado caracteristico maior é a hipertrofia ventricular direita com desvio do
eixo do complexo QRS para a direita. A presenca de eixo para esquerda sugere

associacao de defeito septal atrio-ventricular.

Nos pacientes mais jovens, ndo é comum o aparecimento de arritmias antes
da correcao cirargica. Entretanto, sdo observadas com relativa freqiéncia nos

pacientes de maior idade.

2.3.2 Radiologias do Térax

A observacéao radioldgica do térax mostra posicdo do coragcdo geralmente a
esquerda, com situs solitus. A area cardiaca apresenta-se normal ou levemente
aumentada, com escavacdo do arco pulmonar. A trama vascular pulmonar
apresenta-se diminuida no paciente hipéxico. Freedom & Benson (1992) observam

que em 25% dos casos 0 arco aértico é a direita.

2.3.3 Ecocardiograma

A avaliagéo ecocardiografica é uma técnica ndo invasiva de grande valor para
o diagndstico e 0 acompanhamento dos pacientes, uma vez que na grande maioria

das vezes permite identificar os elementos anatémicos com precisdo, devendo para
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tanto que uma avaliacao sequencial sistematica seja seguida.

Para realizacdo do exame sao utilizados os cortes subcostal, paraesternal
longitudinal e transverso, apical quatro e cinco camaras e supraesternal longitudinal
e transverso, em estudo uni e bidimensional com Doppler colorido (Feigenbaun,
1988; Silverman, 1993).

E importante que sejam analisados o grau de acavalgamento aédrtico, o
tamanho e localizacao da CIV, o desvio do septo infundibular, o grau e os niveis de
obstrucdo pulmonar, os didmetros cavitarios, a avaliacdo funcional ventricular, as
artérias coronarianas, a posicdo do arco aédrtico e as possiveis anomalias
associadas (Caldwell et al., 1979; Feigenbaun, 1988; Neches, Park & Ettedgui, 1990;
Freedom & Benson, 1992; Silverman, 1993; Gatzoulis et al., 1999).

2.3.4 Cateterismo cardiaco

Embora em alguns centros o estudo hemodinamico ndo seja realizado
rotineiramente, utilizando-se apenas métodos nado invasivos, a indicacdo do
cateterismo € mandatéria em algumas situacées em que a circulacdo corondaria nao
tenha sido bem identificada, e ainda para estudo da circulacdo pulmonar em casos
de atresia pulmonar, andlise da circulacao colateral aortopulmonar, e pesquisa de
outros defeitos associados como CIVs musculares. Autores como Neches, Park &
Ettedgui (1990), Freedom & Benson (1992), e Zuberbuhler (1995), por exemplo,
sugerem a realizacao do exame sempre que houver duvidas a serem esclarecidas

para uma melhor conduta cirdrgica.

2.4 TRATAMENTO CLINICO

Embora o tratamento definitivo seja cirdrgico, cuidados clinicos se fazem

necessarios em varias situacoes pré e pos-operatorias.

Logo apds o nascimento, pode ser observada cianose importante e atresia
pulmonar, ou estenose pulmonar grave. Esses neonatos podem ser dependentes de
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fluxo pulmonar do canal arterial e geralmente requerem uso de prostaglandina para
manutencdo da paténcia do canal até serem submetidos a cirurgia paliativa de

urgéncia.

Devem ser mantidos niveis satisfatérios de hemoglobina e hematécrito.
Quando baixos (abaixo de 45%) com administracao de ferro, e quando muito altos
(acima de 60%), indica-se flebotomia com reposicdo de plasma ou equivalente
(Neches, Park & Ettedgui, 1990; Zuberbuhler, 1995).

As crises de cianose sdo controladas com uso de betabloqueadores que
atuam diretamente no espasmo infundibular, melhorando o fluxo pulmonar. Durante
0s episddios, orienta-se fazer flexdo dos joelhos sobre o abdome com o objetivo de
aumentar a resisténcia sistémica e melhorar o fluxo pela via de saida do VD,
aumentando assim a saturacéo de oxigénio. A administracdo de morfina subcutanea
ou endovenosa contribui para sedacdo e efeito inotrépico direto no infundibulo,
assim como o uso de betabloqueador endovenoso. Em alguns casos, nao havendo
cessacao das crises, € preciso anestesiar ou submeter o paciente a cirurgia de
urgéncia. E importante a prevencdo de endocardite com profilaxia antibiética
adequada por ocasiao de procedimentos de risco (Friedman, 1987; Jacobs, 2006).

2.5 HISTORIA NATURAL

A histéria natural da Tetralogia de Fallot nos mostra que sua evolucao é
progressiva e que apenas uma minoria de pacientes atinge a idade adulta sem
algum tipo de tratamento cirurgico, sendo este grupo aquele que apresenta formas
mais brandas da doenca (Atik & Atik, 2004).

Embora muitos pacientes sejam acianéticos na primeira infancia, ou enquanto
houver fluxo pelo canal arterial, a cianose é progressiva e os pacientes se tornam

sintomaticos com o tempo.

Aproximadamente, 66% dos pacientes ndo operados sobrevivem até 1 ano,
48% até 3 anos, e 24% até 10 anos, contra uma estimativa de sobrevida de 97% em
10 anos para aqueles submetidos ao reparo cirurgico (Garson et al., 1979; In-Sook;
Leachman & Cooley, 1987; Nollert et al. 2003; Amorim et al., 2005).



22

A histéria natural dos portadores da Tetralogia de Fallot, ou seja, aqueles que
nao sofreram nenhum tipo de intervencéo, mostra (Jacobs, 2006; Freedom & Yoo,
2004) que:

= As crises cianoéticas surgem na infancia.

= O grau de cianose varia com a obstrucdo pulmonar e pacientes acianéticos

se tornam gradualmente ciandticos.

= A estenose infundibular tende a piorar, e com isso acentua a cianose e se

manifesta a policitemia.

» Os pacientes requerem permanente controle dos niveis de ferro sérico,

para ndo desenvolverem anemia e agravar o quadro clinico.

= QOcorre um retardo no desenvolvimento pondo-estatural, principalmente

nos pacientes mais cianoticos.

= Acidentes isquémicos e abscessos cerebrais podem ocorrer por alteracao

da viscosidade sanguinea e tromboembolismo.

= A endocardite infecciosa ocorre eventualmente, e deve ser prevenida

adequadamente.
= QObservam-se coagulopatias em consequiéncia a cianose prolongada.

= A permanente exposi¢cédo do VD a obstrugdo pulmonar, além da hipertrofia,
leva a deterioracao da funcao ventricular e ao aparecimento de arritmias

diversas, que progressivamente aumentam com a idade.

O prognéstico, a qualidade e expectativa de vida sado significativamente
inferiores nos pacientes ndo operados, sendo a mortalidade usualmente
consequéncia direta das complicacbes relacionadas a hipdxia (Katz et. al., 1982;
Neches, Park & Ettedgui, 1990).
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2.6 TRATAMENTO CIRURGICO

O tratamento cirurgico pode ser paliativo, com o propdsito de aumentar o fluxo
sanguineo pulmonar, ou definitivo quando se procede a cirurgia de correcao

cardiaca total.

2.6.1 Tratamento cirurgico paliativo

O tratamento cirurgico paliativo é indicado em pacientes sintomaticos que
ainda ndo sdo bons candidatos para o reparo definitivo. As condutas paliativas
aliviam a hipoxemia causada pelo baixo fluxo pulmonar e diminuem o estimulo para
a policitemia. Uma das principais situagdes para cirurgia paliativa € a hipoplasia
acentuada das artérias pulmonares (Kirklin Bargeron & Pacifico, 1977; Friedman,
1987).

Em 1945, Blalock e Taussig (apud Freedom & Yoo, 2004) deram inicio a uma
nova era no que diz respeito ao manuseio cirdrgico de cardiopatias congénitas mais
complexas ao introduzirem uma técnica paliativa que oferecia maior aporte
sanguineo aos pulmdées. Em um primeiro procedimento eles criaram uma
anastomose sistémico-pulmonar, conectando a artéria subclavia na artéria pulmonar.
Aperfeicoamentos subseqlentes desta técnica trouxeram ganhos importantes no
que tange aos seus resultados, principalmente em pacientes menores de seis
meses, cujo manuseio € mais dificil. Entre eles, destaca-se a utilizagdo de material
sintético (p.ex., Gore-tex), que permite variagdo do diametro do tubo favorecendo
maior fluxo pulmonar. Esta nova técnica ficou conhecida como Blalock-Taussig

modificado.

Outras anastomoses centrais foram criadas a partir de 1962, como a cirurgia
de Potts ligando diretamente a aorta ascendente a artéria pulmonar esquerda
através da interposicao de um tubo de material sintético, e a cirurgia de Waterston
que liga a aorta ascendente a artéria pulmonar direita. Essas duas técnicas sao
geralmente utilizadas em bebés menores, uma vez que quanto menor o bebé maior

a dificuldade de manuseio durante cirurgia (Neches, Park & Ettedgui, 1990).

Tanto a cirurgia de Blalock-Taussig classica como a modificada tém a grande
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vantagem de ndo aumentarem muito a pressao arterial e a resisténcia pulmonares,
pois a conexao é da artéria subclavia e o fluxo pode ser mais restritivo por ter um
tamanho menor, além de n&o causarem distorcbes importantes na circulagcao
pulmonar. Como apontado por Zuberbuhler (1995), nas cirurgias de Potts e
Waterston, ao contrério, os pacientes tendem a evoluir com hipertensdo pulmonar,
progredindo mais rapidamente para hiper-resisténcia vascular pulmonar, além de
apresentarem distorcdes mais significativas que podem vir a dificultar o reparo
definitivo, exigindo que o cirurgido opere com extremo cuidado durante o

procedimento.

A mortalidade cirargica na correcao total € maior nos pacientes submetidos
previamente ao procedimento paliativo, principalmente aqueles com anastomoses
centrais (In-Sook, Leachman & Cooley, 1987). De fato, alguns centros observaram
queda na mortalidade cirurgica quando passaram a utilizar o reparo definitivo sem
cirurgia paliativa prévia. A dilatagdo percutanea com baldo do trato de saida de VD
€ uma alternativa ao tratamento cirdrgico paliativo, mas o procedimento é
questionavel, uma vez que os pacientes quase nao apresentam nenhuma melhora

clinica, sendo pouco utilizado (van Arsdell, 2000).

2.6.2 Tratamento ciruargico definitivo

O tratamento definitivo para a Tetralogia de Fallot € a correcdo cirurgica total.
O reparo definitivo precoce, mesmo no periodo neonatal, € indicado na grande
maioria dos centros quando adequadamente equipados para tal procedimento. A
cirurgia bem sucedida tende a evitar as conseqiéncias da exposicdo do VD a
obstrucdo e as complicacées decorrentes da hipoxemia prolongada (Friedman,
1987; Neches, Park & Ettedgui, 1990).

A primeira cirurgia cardiaca de sucesso para correcao total da Tetralogia de
Fallot foi realizada por Lillehei em 1954. A mortalidade nos tempos iniciais em
algumas séries atingia niveis que variavam entre 40% e 50%, ou mais (Freedom &
Yoo, 2004). No entanto, o contexto tecnolégico atual vem favorecendo o
aprimoramento das técnicas operatérias e a eliminacdo ou diminuicdo de

importantes fatores de risco, tal como a infecgao hospitalar, e excelentes resultados
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tém sido obtidos, com a mortalidade variando entre zero e 7%, e a expectativa de

vida aumentando em mais de 90% (Caspi, 1999; Moraes Neto, 2000).

O reparo completo consiste no fechamento da CIV e alivio da obstru¢cdo do
trato de saida do VD. A abordagem cirurgica pode ser feita via transatrial ou por
ventriculotomia, sendo a primeira menos lesiva ao paciente, segundo alguns autores
(Freedom &, 2004). O fechamento da CIV € feito com uso de enxerto de material
sintético, Dacron ou Teflon, com cuidado para ndo lesar o feixe de His que,
passando na margem péstero-inferior do defeito, pode ocasionar bloqueio completo
da conducao elétrica do coragdo, como ainda ocorre em alguns casos. A
desobstrucdo adequada da via de saida do VD é necessaria para um bom resultado.
Em alguns casos é suficiente a resseccao infundibular. Em outros, a colocacao de
enxerto para alargamento do trato de saida utilizando-se pericardio autélogo se faz
necessaria. No entanto, este material tende a sofrer dilatacao aneurismatica a longo
prazo e tem sido substituido por pericardio bovino (Dacron, Gore-Tex, PTFE). A
valvula pulmonar € inspecionada e a estenose aliviada o maximo possivel, sendo
realizada comissurotomia pulmonar. O diametro do anel pulmonar € avaliado de
acordo com a superficie corporal pelo cirurgido. Quando a pressao do VD se
mantém alta, pode-se realizar um alargamento transanular com enxerto que se
estende através do anel até o tronco da artéria pulmonar, ou até os ramos
pulmonares nos casos de hipoplasia importante (Anderson et al. 1987; Neches, Park
& Ettedgui, 1990; Zuberbuhler, 1995). Entretanto, deve ser notado que um maior
alargamento transanular leva a um grau maior de regurgitacdo pulmonar, o que a
longo prazo pode causar sobrecarga ao coracao direito e desencadear arritmias
(Bouzas, Kilner & Gatzoulis, 2005).

A colocacdo do enxerto transanular aumenta o risco cirdrgico em criancas
menores, € nesses casos opta-se por fazer a cirurgia em dois tempos, com a
realizacdo de uma anastomose sistémico-pulmonar previamente ao reparo. Nas
criangas maiores a colocacao do enxerto € mais bem tolerada, apesar da ocorréncia

de regurgitacao pulmonar de graus variados (Bouzas, Kilner & Gatzoulis, 2005).

A presenca de defeitos associados requer utilizacdo de técnicas
diferenciadas, como nos casos de atresia pulmonar, corondrias anbémalas e

colaterais sistémicos pulmonares grandes. Conduites conectando as artérias
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pulmonares ao VD sdo comumente utilizados. A ligacao cirurgica ou embolizagao
desses vasos colaterais através de procedimento hemodinamico pode também ser
feita no pés-operatdrio.

Parece ndo haver consenso em relacdo a idade ideal para a corregao
cirurgica definitiva (Neches, Park & Ettegui; Zuberbuhler, 1995; Freedom & Yoo,
2004). No entanto, evidéncias sugerem que O reparo precoce minimiza os danos
secundarios da lesdo ao coragao, observados em pacientes submetidos ao reparo
tardio, sendo adotado em muitos centros, embora em outros se prefira realizar o
procedimento em dois tempos, ou seja, uma anastomose sistémico-pulmonar e

correcao total subsequiente (Moraes Neto, 2000; van Arsdell, 2000).

Além da prevencédo das les6es degenerativas, 0s pacientes operados mais
cedo tendem a um melhor desenvolvimento cognitivo e psicomotor (Casp et al.
1999). A abordagem cirurgica dos neonatos, entretanto, permanece controversa,
devido a uma maior morbidade. Ha grupos que realizam a cirurgia definitiva mais
precocemente, argumentando que as artérias pulmonares crescem com o maior

aporte sanguineo, pois sao distensiveis (Pigula, 1999).

Alguns centros que optavam pela realizacdo da anastomose de Blalock-
Taussig com a correcao total apdés um ano, passaram a fazer o reparo definitivo em
um sO tempo mais precocemente, observando melhores resultados (Freedom &
Benson, 1992). De acordo com van Arsdell et al. (2000), a época ideal para o reparo
cirurgico € entre 3 e 11 meses de idade. Em sua série de pacientes, os menores de
3 meses apresentaram maior morbidade, e os maiores de 11 meses uma evolugao

menos favoravel com maior mortalidade.

Pesquisas realizadas em servicos de diversos paises revelam que resultados
mais satisfatérios sdo obtidos nos pacientes com idade menor por ocasido da
abordagem cirurgica definitiva.

Em estudo realizado por Caspi et al. (1999) entre 1992 e 1998, ndo houve
mortalidade hospitalar nos 82 pacientes de sua amostra operados com menos de
um ano de idade, nenhum ébito foi registrado nos dois anos subsequentes, e todos
0s pacientes se encontravam em classe funcional I, ou seja, assintomaticos. Ainda

neste estudo, o procedimento Blalock-Taussig prévio era apenas indicado na



27

presenca de artérias pulmonares pequenas, anatomia coronaria desfavoravel e

baixo peso.

Em estudo conduzido por van Dongen et al. (2003) envolvendo 78 pacientes
submetidos ao reparo cirargico entre 1997 e 1999, com idade inferior a 19 meses,
média de 8 meses, ndo houve mortalidade operatéria, apenas um o6bito tardio, sendo
a maior freqiiéncia de morbidade, com maior permanéncia na UTI, observada entre

0s pacientes com menos de trés meses.

No Instituto do Coracao de Pernambuco, 15 pacientes com menos de um ano
de idade estudados por Moraes Neto et al. (1998), foram submetidos ao reparo
cirdrgico da Tetralogia de Fallot, sem cirurgia paliativa prévia, entre janeiro de 1996
e novembro de 1997. Os autores relataram boa evolugcado po6s-operatéria e baixa
morbidade entre os pacientes. Apenas dois precisaram ventilacao artificial por mais
de 12 horas, um paciente teve parada cardiaca por hiperpotassemia com rapida

reversao, e nao ocorreram oObitos.

Em pesquisa realizada por Alexiou et al. (2001) com 89 criancas também
operadas com menos de um ano de idade, foi observada mortalidade de 1,1%, com
sobrevida de 97,8% em 20 anos. Em um grupo ainda mais jovem, mas também com
muito bons resultados, Pigula et al. (1999), em estudo retrospectivo de 99 criangas
submetidas a cirurgia corretiva com menos de 90 dias de vida, sendo 91% delas
sintomaticas por ocasido da cirurgia, observaram uma mortalidade precoce de
apenas 3%. A sobrevida neste grupo foi de 94% em um ano, e de 91,6% em cinco

anos.

A analise da evolucdo descrita por Pozzi et al. (2000) a partir de 132
prontuarios de pacientes operados entre 1993 e 1998, com idade média de 15,5
meses e um acompanhamento médio de 35,4 meses, mostrou baixa morbidade e

mortalidade zero, mesmo em pacientes menores.

Apesar da mortalidade préxima a zero em alguns centros, e de resultados
excelentes com o coracdo aparentemente normal, observamos a ocorréncia de
complicagdes cirargicas diversas, precoces ou tardias. Dentre as mais freqlentes
destacam-se hemorragias, infec¢des, bloqueio cardiaco atrio-ventricular, CIV

residual, obstrugdo residual do trato de saida do VD, insuficiéncia pulmonar e
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disfungdo do VD, além de arritmias e ocorréncia de morte subita tardia (Jacobs,
2006).

Embora existam controvérsias quanto ao tipo de cirurgia, a idade para a
escolha cirurgica, ou a ocasido da mesma, a morbidade e a mortalidade sempre
precisam ser bem avaliadas considerando-se esses fatores (Freedom & Benson,
1992; Pozzi et al., 2000; Freedom & Yoo, 2004). E importante notar, no entanto, que
independentemente da idade, na grande maioria das vezes 0 paciente com
diagnéstico de Tetralogia de Fallot € beneficiado com o procedimento cirdrgico, uma
vez que ha melhora significativa dos sintomas e de sua qualidade de vida (In-Sook,
Leachman & Cooley, 1987; Atik et al., 2004).

2.7 RESULTADOS TARDIOS

O tratamento cirargico da Tetralogia de Fallot apresenta bons resultados e
prognéstico bem favoravel a médio e longo prazo, apesar de lesdes residuais que
possam vir a ocorrer. Nesses casos, condutas clinicas e as vezes reoperagcdes sao
necessarias. De acordo com Atik et al. (2004), na maioria dos centros mais de 90%
dos pacientes submetidos ao reparo cirargico sobrevivem até a idade adulta e
apresentam resultados bastante satisfatérios mesmo aqueles operados quando ja
adultos.

As anomalias residuais que eventualmente ocorrem apds a correcao total,
variam desde um coragdo de aparéncia quase normal até graves disfungdes do
ventriculo direito. Deste modo, os pacientes precisam ser permanentemente
acompanhados pelo cardiologista, embora grande parte deles pareca viver
normalmente, em atividade laborativa regular, com razoavel tolerancia ao exercicio e
praticando atividade fisica, por vinte, trinta ou mais anos (Garson et al.,, 1979;
Nogaard et al. 1999). Segundo Budts et al. (2005), a maioria dos pacientes em poés-
operatério tardio mantém razoavel capacidade para o exercicio, atingindo em torno

de 77% da capacidade do individuo normal.

Novas intervengdes cirurgicas podem ser necessarias em lesdes residuais,

como CIVs de maior repercussao hemodinamica, estenose pulmonar com gradiente
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alto e sobrecarga do VD. Insuficiéncia pulmonar (IP) de graus variados também
pode ocorrer e dependendo do impacto sobre o VD, a condigdo ira requerer troca
valvar (Therrien et al., 2001).

O acompanhamento da funcao ventricular precisa ser feito uma vez que pode
vir a deteriorar-se progressivamente até alcangar niveis de maior gravidade em
razdo da IP. Os resultados tendem a ser mais favoraveis quando o paciente é
operado mais cedo, antes dos 5 anos de idade, mas o tipo de cirurgia e 0 enxerto
utilizado para fechamento da CIV podem formar cicatrizes com substituicao fibro-
gordurosa, servindo de substrato para formacao de arritmias diversas (Steeds &
Oakley, 2004).

Arritmias atriais, ventriculares, bloqueios atrio-ventriculares (BAV) de graus
variados, chegando a total (BAVT), podem ser observadas. Tais anomalias ocorrem
mais comumente apds a primeira década da cirurgia em pacientes que estavam
evoluindo bem clinicamente, com as arritmias representando a maior causa de
mortalidade subita tardia (Freedom & Yoo, 2004).

Deve ainda ser destacado que a prevengdo de endocardite infecciosa é

essencialmente importante, devendo ser permanente.

Em seguida sao descritas as situacdes que exigem observacao atenta apés a
corregao cirurgica, uma vez que podem interferir de modo importante na sobrevida e

nos resultados a longo prazo.

2.7.1 Comunicacao interventricular residual

Freedom & Yoo (2004) observam que cerca de 20% dos pacientes
submetidos ao reparo cirargico da Tetralogia de Fallot podem apresentar CIVs
residuais de dimensdes variadas, que geralmente ocorrem por deiscéncia em

alguma area do enxerto ou por um espaco maior entre as suturas.

Quando a CIV é pequena, isto é, quando a relacdo fluxo pulmonar-fluxo
sistémico (QP/QS) € menor que 1,5/1,0, ndo ocorre sobrecarga hemodindmica e €
bem tolerada pelo paciente, ndo sendo indicada cirurgia corretiva. Entretanto, se o
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fluxo pulmonar for maior pode ocorrer sobrecarga proporcional e disfuncédo
progressiva do VD, principalmente quando associadas a uma estenose pulmonar
residual. Em alguns casos é necessario submeter o paciente a reoperacao, porém o
risco cirurgico € geralmente baixo e o resultado em melhora clinica e sobrevida bem
favoravel (Neches, Park & Ettedgui, 1990).

Com a rotina de utilizacdo do exame ecocardiografico transesofagico intra-
operatério houve uma reducéo na incidéncia de CIV e outras lesbes residuais. Antes
desse advento, a ocorréncia de CIV grande n&do era incomum. Hoje a CIV residual
importa primariamente no contexto de endocardite infecciosa, que € tratada

preventivamente.

2.7.2 Obstrucao pulmonar residual

A obstrucao pulmonar residual pode ocorrer ao nivel do trato de saida do VD,
da valvula ou do anel, e é causada por alivio inadequado da obstrucdo durante a
cirurgia ou por re-estenose. Pode surgir no pos-operatério imediato com o aumento
da pressao do VD, sendo necessaria reoperacao se esta pressao for 70% a 80% da
pressao do VE.

A obstrucdo pode também ocorrer em razdo de estenose de ramos
pulmonares ou no local de insergéo distal do enxerto transanular, ou ainda em locais
de reconstrucdo de cirurgia de Potts prévia. Entretanto, algum grau de estenose
pulmonar esta presente na maioria dos casos operados. Quando leve, a pressao do
VD é menor que 50% da sistémica, ndo sendo indicada reoperacdo. Quando
moderada, situa-se entre 50% e 75% da sistémica, e nesses casos a cirurgia
corretiva é necessaria apenas se houver associacdo de CIV residual com
repercussao significativa. Quando grave, a pressao do VD é 75% maior do que a do
VE, sendo entdo indicada a reoperacéo (Neches, Park & Ettedgui, 1990).

A cardiologia intervencionista tem reduzido a necessidade de cirurgia nas
artérias pulmonares estenoticas, através da dilatacdo com cateter baldo e uso de

stents endovasculares.



31

2.7.3 Insuficiéncia tricuspide e insuficiéncia pulmonar

A insuficiéncia tricuspide (IT) geralmente ocorre por dilatacdo do anel valvar
consequente a dilatacdo do VD, ou ainda por injaria durante o fechamento da CIV
via transatrial, sobrecarregando a camara atrial direita. A dilatacdo progressiva das
camaras direitas causa alteracao do sistema de conducéo, levando a formacao de
circuitos de reentrada e predispondo o0 paciente ao aparecimento de arritmias
graves. Cerca de 30% dos pacientes adultos com Tetratologia de Fallot apresentam
IT (Noorgard et al., 1996; Nakazava et al., 2004).

A insuficiéncia pulmonar (IP) € uma lesdo residual extremamente comum em
pacientes submetidos ao reparo cirurgico da Tetralogia de Fallot, podendo levar ao
comprometimento dos didmetros e da fungdo do VD. Embora a maioria desses
pacientes tenha um bom progndstico evolutivo, a morbidade e a mortalidade tardias
sao largamente relacionadas a essa disfuncao (Therrien et al., 2001; Bouzas, Kilner
& Gatzoulis, 2005). A IP & decorrente da comissurotomia e do alargamento
transanular feitos no reparo cirdrgico. Segundo Anderson et al. (1987), 60% a 90%

dos pacientes operados apresentam algum grau de regurgitacéo pulmonar.

A IP é bem tolerada na infancia, mas estudos de longo prazo revelam que ela
pode levar a dilatacao progressiva das camaras direitas com consequente disfuncao,
e intolerancia ao exercicio, podendo ocorrer além de arritmias diversas, situagdes
mais graves como taquicardia ventricular e morte subita cardiaca (Gatzoulis et al.
2000; Bouzas, Kilner & Gatzoulis, 2005).

A evolucgéo da IP é pior em pacientes submetidos ao reparo mais tardiamente,
quando importantes maleficios ao coragdo ja podem ter sido causados devido a
hipoxemia prolongada. Também €& menos tolerada em pacientes submetidos a uma
maior ventriculotomia, sendo necessario maior enxerto transanular pulmonar e,
consequentemente, tornando-os predispostos a maior formacdo de regides
acinéticas e de aneurismas no trato de saida do VD. A ocorréncia de regurgitacao
valvar pulmonar ocasiona uma disfuncdo mais grave do VD e, por conseguinte, o
prognostico nesses casos é pior (Gatzoulis et al., 2000; Freedom & Yoo, 2004;
Bouzas, Kilner & Gatzoulis, 2005).

Em estudo de 107 pacientes submetidos a correcédo cirurgica relatado por
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Dietl et al. (1994), sendo 71 tratados com abordagem cirurgica transventricular
(Grupo A) e 36 com transatrial (Grupo B), os autores observaram maior prevaléncia
de disfungéo ventricular direita e insuficiéncia pulmonar grave no Grupo A (25,9%)
do que no Grupo B (12,5%).

A adaptacéo do VD a sobrecarga de volume imposta pela IP depende do grau
e do tempo de exposicao, além das condicées prévias do VD e da circulacao
pulmonar. A IP mais que moderada, com maior tempo de evolucao, produz aumento
dos volumes sistdlico e diastdlico finais, com deterioracdo progressiva da funcao
miocardica. Diferentemente do que ocorre com a crianga, € uma lesao muito pouco
tolerada no adulto submetido ao reparo primario tardio, provavelmente pelo fato
deste apresentar um ventriculo mais hipertrofiado e menos complacente (Bouzas,
Kilner & Gatzoulis, 2005).

Uma correlacdo entre dilatacdo do VD ap6s a colocacdo de enxerto
transanular com IP importante e alargamento do complexo QRS no ECG basal é
geralmente observada, sendo este alargamento um indicador de sintomas e de
morte subita cardiaca (Gatzoulis et al., 2000; Freedom & Yoo, 2004; Stephenson &
Redington, 2005). Quando o alargamento do QRS é observado logo apos a cirurgia,
geralmente reflete injuria cirdrgica miocardica e do ramo direito do feixe de His.
Entretanto, se ocorre mais tardiamente, sugere dilatagdo do VD por insuficiéncia
pulmonar de maior grau, sendo o prognéstico bastante desfavoravel. O alargamento
do QRS com duracao maior que 180 ms, associada a disfuncdo do VD de moderada
a grave, tem maior valor preditivo de morte subita cardiaca (Abd el Rahman et al.,
2000; Gatzoulis et al., 2000).

Em estudo realizado por Katz et al. (1982) com 398 pacientes submetidos ao
reparo cirurgico entre 1967 e 1977, a IP mostrou-se associada a uma significativa
diminuicdo na capacidade para o exercicio, € ainda ao uso de enxerto transanular,
levando os autores a sugerirem que este deveria ser evitado sempre que possivel,
devido a seus efeitos deletérios sobre o coragdo e, conseqlientemente, sobre a
capacidade fisica de alguns individuos operados.

A troca da valva pulmonar tem sido considerada benéfica no que diz respeito

a melhora da fungao ventricular e da classe funcional, a estabilizacdo da duracao do
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complexo QRS e a reducdo da incidéncia de arritmias (Frigiola et al. 2004;
Karamlout et al.; 2006). Therrien et al. (2001) estudaram 70 pacientes submetidos a
troca valvar por IP ou estenose pulmonar (EP) importantes, tardias ao reparo
cirdrgico e também observaram uma estabilizacdo do alargamento do QRS. Esta
melhora, associada a alguns procedimentos eletrofisiol6gicos, mostrou diminuicao

significativa das arritmias cardiacas.

Ha ainda muita discussao entre os pesquisadores em relagcado ao tempo ideal
para indicagdo da troca valvar pulmonar. Um dos melhores pardmetros € a avaliagao

da funcao do VD, que pode deteriorar-se progressivamente (Frigiola et al., 2004).

A sobrecarga e disfungdo do VD levam a um aumento da area cardiaca,
dilatacdo do enxerto da via de saida do VD, regurgitacao tricuspide, aparecimento
de arritmias atriais e ventriculares, intolerancia ao exercicio e queda da qualidade de
vida do individuo (Gatzoulis et al.,, 2000). A troca valvar pulmonar exige uma
avaliacao cuidadosa e precisa evitando-se por um lado tais consequéncias clinicas,
e por outro considerando-se seus efeitos benéficos, como a melhora geral
significativa dos pacientes, como apontado em diferentes pesquisas (Freedom &
Yoo, 2004; Amorim et al., 2005; Stephenson & Redington, 2005).

2.7.4 Funcao ventricular

As alteracdes da funcao ventricular direita ou esquerda podem ocorrer como
consequéncia a fluxos residuais, insuficiéncia ou estenose pulmonar, isolados ou em
associacdao. Geralmente a funcéo ventricular esquerda nos pacientes operados na

infancia nao é afetada (Borrow et al., 1980).

Esses fluxos residuais podem decorrer de anastomoses sistémico-
pulmonares ou de CIVs residuais, que ndo tenham sido adequadamente reparadas,
ou ainda por colaterais congénitas. Quando grandes, estas devem ser ligadas per ou
pds-operatoriamente em laboratério de hemodinamica. A disfuncédo do VD resultante
dessas lesdes residuais pode ocorrer no pos-operatério imediato, com aumento
temporario de pressdao das camaras direitas em torno de 15 ou mais mmHg,

tendendo a melhorar apés um ou dois anos. A disfuncado do VE geralmente ocorre
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no poés-operatorio imediato, sendo eventualmente necessério tratamento com
inotrépicos. No entanto, a melhora é observada ap6s alguns meses, caso nao haja
leséo residual importante (Neches, Park & Ettedgui, 1990).

A fungéo ventricular direita € influenciada por muitos fatores, dentre eles,
idade do paciente; grau e tempo de exposi¢cdo da hipoxemia prévios a cirurgia;
duragdo e tamanho da anastomose sistémico-pulmonar se utilizada; extensdo da
ventriculotomia e da ressecgdo muscular; e duracdo e gravidade da insuficiéncia
pulmonar. Estudos mostram, entretanto, que a IP é um dos fatores mais importam
na disfuncdo ventricular direita. Pacientes com graus mais altos de insuficiéncia ou
estenose pulmonar sao levados para reoperacgao, e tendem a apresentar melhora da
disfuncao do VD apds o procedimento (Gatzoulis et al. 2000).

A IP prolongada tem um efeito deletério sobre a func¢do ventricular, que nos
primeiros anos € boa, mas tende a piorar com o tempo, embora possa ocorrer mais

precocemente em alguns pacientes (Freedom & Yoo, 2004; Budts et al., 2005).

Existe uma correlagdo entre aumento do VD, aumento da duragédo do QRS e
funcao ventricular em pacientes com IP ap6s reparo cirurgico da Tetralogia de Fallot.
Quando crénica, além do aumento do VD, a IP leva ao aumento do atrio direito (AD)
por dilatagdo da valvula tricuspide, e conseqlentemente ao aparecimento de
arritmias cardiacas diversas (Gatzoulis et al., 2000; Amorim et al., 2005).

Estudos tém mostrado que uma fisiologia ventricular pds-operatoria mais
restritiva, apesar de um pds-operatério precoce mais complicado, proporciona
melhores resultados tardios, com menos disfuncao do VD e menor incidéncia de
arritmias (Gatzoulis, Somerville & Redington 1995; Cardoso & Miyague, 2003).

2.7.5 Arritmia cardiaca e morte subita

Arritmias cardiacas sdo eventos relativamente comuns ap6s reparo cirurgico
da Tetralogia de Fallot, constituindo causa importante de morbi-mortalidade tardia
(Gillette et al., 1977; Hesselink et al., 1995; Glnal et al., 1997). Diversos fatores
contribuem para uma maior incidéncia de arritmias, sejam estas supraventriculares

ou ventriculares, benignas ou malignas, freqtientes ou ndo. De acordo com Freedom
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& Yoo (2004), em geral, entre esses fatores destacam-se:

ldade maior na ocasido da cirurgia.
= |dade mais avangada na avaliago.

» |nstabilidade hemodindmica devido a regurgitacdo pulmonar grave ou
obstrucéao residual importante da via de saida de VD.

= Atividade adrenérgica anormal apés correcao cirdrgica
= Disfungéo ventricular direita moderada ou grave.

= Complexo QRS com duragdo maior que 180 ms.

Em estudo com um grupo de modelos animais submetidos a valvotomia, e
outro a bandagem da artéria pulmonar, que apds 5-6 semanas foram colocados sob
estimulacao eletrofisiolégica, Zeltser et al. (2005) observaram, respectivamente, 30 e
15 vezes mais arritmias nesses grupos do que no grupo controle. Os resultados
ainda mostraram que o aumento da pressao sistélica do VD era fator preditivo de

arritmia atrial e ventricular.

Diferentes investigagcdes demonstram que pacientes operados mais tarde
apresentam uma resposta menos satisfatéria com maior predisposicao a arritmias,
uma vez que o VD do paciente de maior idade é mais hipertrofiado, tem mais tecido
fibroso, e requer cirurgia mais extensa (Murphy et al., 1992; Joffe et al., 1994; Caspi
et al. 1999; Freedom & Yoo, 2004).

Dentre os tipos de arritmias encontrados no pés-operatério de Tetralogia de

Fallot, podemos observar:

(a) Bradiarritmias

Sao aquelas situagdes nas quais se observa freqténcia cardiaca mais baixa,
favorecendo o aparecimento de extra-sistoles, podendo ainda ocorrer disfuncédo do
nd sinusal e bloqueios atrioventriculares de graus varidveis. Com a evolucdo das

técnicas cirurgicas, o aparecimento de BAVT ou disfuncéao do n6 sinusal que culmine
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em colocacdo de marcapasso definitivo tem sido menos freqiente. Entretanto, o
aparecimento tardio, embora raro de BAVT, pode ser causa de mortalidade (Folino &
Daliento, 2005).

Em estudo multicéntrico da populacdo japonesa foi observada uma
prevaléncia de 8% de bradiarritmias, sendo 3% de BAVT, em pacientes submetidos
ao reparo cirargico (Nakazava et al., 2004). Resultados de Kalil et al. (1997) com um
grupo de 210 pacientes, mostraram uma prevaléncia de BAVT transitério de 7,2%,
sendo que apenas 2,1% necessitaram implante de marcapasso definitivo.

(b) Arritmias supraventriculares

A incidéncia de arritmias supraventriculares apds reparo cirargico é em torno
de 30%, podendo ocorrer extra-sistoles, taquicardia atrial, flutter e fibrilacao atrial. A
origem dessas arritmias é geralmente por aumento da pressao intra-atrial, hipertrofia
e fibrose do VD resultantes de insuficiéncia pulmonar, insuficiéncia tricispide e

cicatriz de atriotomia (Folinto & Daliento, 2005; Papagiannis, 2005).

(c) Disturbios do sistema de conducao atrio-ventricular

Disturbios do sistema de conducao ocorrem apGs reparo cirurgico, geralmente
devido a dano do sistema de conducdo por lesao direta no manuseio cirargico, ou
em conseqUéncia da ventriculotomia, sendo que, quando no pds-operatério
imediato, parece ser benigno (Anderson et al. 1987; Frigiola et al., 2004). Segundo
Garson et al. (1979), 80% dos pacientes apresentam bloqueio do ramo direito (BRD)
completo; 11% BRD e hemibloqueio anterior esquerdo (HBAE); e 3% associacao de
blogueio atrio-ventricular de 1% grau, BRD e HBAE. O prognéstico € ainda muito
controverso no que tange a presenca desses disturbios de conducdo. O
aparecimento de BRD com HBAE, em associacdo ao BAV total transitério por
ocasido da cirurgia € de pior prognéstico devido ao desenvolvimento de BAV total
definitivo tardio (Neches, Park & Ettedgui, 1990). Em analise retrospectiva de 196
pacientes operados de Tetralogia de Fallot com idade entre trés e vinte anos (média

de 11 anos), e acompanhamento de vinte anos (média de dez anos), Deanfield,
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McKenna & Hallidie-Smith (1980), observaram presenca de BRD completo em 95%
logo ap6s a cirurgia, e dentre estes 11% evoluiram com outros disturbios de
conducao, como HBAE e BAV total, tendo ocorrido morte subita em 6% dos casos.

A presenca de BRD no p6s-operatério com aumento da duracao do complexo
QRS, contribui para a disfuncao ventricular direita e favorece o aparecimento de
arritmias, sendo fator de risco para morte subita (Deanfield, McKenna & Hallidie-
Smith, 1980; Gatzoulis, Somerville & Redington, 1995).

Uebing et al. (2007) consideram que esses pacientes se beneficiariam com
procedimento eletrofisiolégico, terapia de ressincronizacdo biventricular focando o
infundibulo do VD, que seria o sitio principal de origem das arritmias cardiacas

malignas.

Em estudo de um grupo de 46 criancas e adolescentes com um seguimento
de 1 a 16 anos (média 6,48 + 4,04), Kuzevska-Maneva, Kacarska & Gurkova (2005)
encontraram 100% de BRD, 8,96% de BRD com HBAE, aproximadamente 50% de
arritmias atriais, e 30% de arritmias ventriculares. Nao foram observados casos de
BAVT, flutter atrial ou taquicardia ventricular, mas 39,9% deles precisaram fazer uso

de drogas antiarritmicas.

(d) Arritmias ventriculares

As arritmias ventriculares tém sido observadas em torno de 5% a 10% apés
reparo cirurgico da Tetralogia de Fallot no ECG basal; 20% a 40% no teste
ergométrico, e 40% a 60% no Holter de 24hs. Podem ser encontradas desde extra-
sistoles unifocais até arritmias complexas, como taquicardia ventricular sustentada,
sendo esta a maior causa de morte subita tardia (Gillette & Garson Jr., 1990;
Carboni & Garson Jr.; 1990; Folino & Daliento, 2005; Papagiannis, 2005; Kanter,
1999/2000).

Geralmente elas ocorrem em pacientes de mais idade por ocasidao da cirurgia,
como consequéncia do curso natural da doenca, de alteracées hemodinamicas pos-
operatéria com aumento da pressado e/ou disfuncao ventricular direita, e de lesdes
cirurgicas cicatriciais do VD (Zuberbuhler, 1995; Steeds & Oakley, 2004).
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Em estudo multicéntrico realizado por Nakazava et al. (2004) envolvendo 512
pacientes operados e um seguimento médio de 11,7 anos apds cirurgia, utilizando
apenas o ECG basal na maioria dos pacientes, foi observada uma incidéncia de

10,5% de arritmias clinicamente importantes.

Hessellink et al. (1995) observaram em sua série de 53 pacientes com idades
variando de 1,5 a 32 anos, com seguimento médio de 17,5 anos, 30% de arritmias
atriais e 89% ventriculares, tendo sido as atriais as arritmias causadoras de maior
morbidade. Observaram ainda que as arritmias eram mais freqlientes nos pacientes

mais velhos, e as mais graves (19%) nos pacientes operados com idade maior.

Morte subita é o evento mais temido apds reparo cirurgico da Tetralogia de
Fallot, apresentando uma incidéncia entre 0,5% e 6% em diversas séries. E
associada por diversos pesquisadores ao aparecimento de arritmias, embora o
mecanismo patogénico ainda ndo esteja totalmente esclarecido. O risco desse
evento sabidamente aumenta com o tempo de pés-operatério (Gillette et al., 1977;
Bricker, 1995).

Diferentes autores apontam que a duracdo do complexo QRS e o aumento
progressivo da duracdo podem identificar pacientes de risco (Freedom & Yoo, 2004).
Em estudo conduzido por Gatzoulis, Somerville & Redington (1995) com 178
pacientes apds reparo cirurgico, foi observada correlacdo entre arritmia grave e
aumento da duragdo do QRS no ECG de repouso. Os autores identificaram, em
seguimento médio de 21,4 anos, nove pacientes com taquicardia ventricular
sustentada (TVS), com duracdo do QRS =180 ms e aumento do indice
cardiotoracico. Outros quatro pacientes que tiveram ébito subito de origem cardiaca
também apresentavam QRS =180 ms. Em outra série de 490 pacientes, com
seguimento médio de 25,3 + 5,8 anos, Nollert et al. (2003) encontraram 42 obitos,
sendo 36% por morte subita cardiaca.

Estudo clinico patoldgico relatado por Deanfield et al. (1983) em seis
pacientes apds Obito subito, ocorrido em média cinco anos apds a cirurgia de
correcao, e estando os pacientes entre 13 e 25 anos, mostrou que todos haviam
apresentado BRD completo, pressdo alta em camaras direitas, n6 AV e ramo

esquerdo sem danos, fibrose extensa do VD no sitio da ventriculotomia, septo e trato



39

de saida, sugerindo uma provavel arritmia cardiaca como causa do obito.

Em estudo ap6s correcao total de 243 pacientes, com seguimento de 12 anos
(6,5 a 16,5), Quattlebaum et al. (1976) observaram morte subita em sete pacientes.
Quatro tinham BRD e trés apresentaram extra-sistoles ventriculares apdés um més
de cirurgia. A progressdo do BRD para bloqueio bifascicular (BB) ou trifascicular
(BT) ocorreu em 18 pacientes entre um més e sete anos de pdés-operatério, sendo
58% BB e 40% BT. Os autores sugeriram fortemente a necessidade de
acompanhamento permanente e cuidadoso desses pacientes.

Pacientes com acompanhamento mais curto, embora em menor freqiéncia,
também podem apresentar arritmias. Em estudo de 59 casos de pacientes
submetidos a cirurgia ha mais de trés anos, com idade média por ocasidao do
procedimento de 7,4 anos, Matina et al. (1985) observaram que 48 pacientes
(81,3%) nao apresentaram arritmias ou tiveram apenas extra-sistoles ventriculares
benignas (Lown |). Entretanto, quatro pacientes (6,8%) apresentaram arritmias
ventriculares mais graves (Lown Il), e sete (11,9%) um ou mais episddios de
taquicardia ventricular ndo sustentada (TVNS), (Lown Ill). Os autores também
observaram que os pacientes com TVS, eram aqueles com mais de seis anos de
pds-operatorio, e que dentre os pacientes operados com idade inferior a dois anos
nenhum tipo de arritmia foi detectado.

Em pesquisas realizadas com séries de pacientes mais velhos e com maior
tempo de seguimento, Vaksmann et al. (1990) relataram maior proporcao de

arritmias e numero de casos mais graves.

Estudo multicéntrico de 359 pacientes submetidos ao reparo cirargico, com
seguimento de sete anos, e idade média de cinco anos por ocasido da cirurgia,
Chandar et al. (1990) encontraram uma incidéncia de 48% de extra-sistoles
ventriculares espontaneas e 17% de taquicardia ventricular induzida em estimulacao
eletrofisiolégica. As duas situacdes foram significativamente associadas a idade
mais avancada no reparo cirurgico, maior pressao sistdlica do VD (superior a

60mmHg) e maior tempo de seguimento.

A arritmia ventricular é rara em pacientes com correcao cirurgica precoce,

conforme concluiram Joffe et al. (1994) ap6s estudarem prospectivamente um grupo
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de 29 pacientes operados entre 1,2 e 7,7 anos (média 4 *+ 1,4), entre 1979 e 1984,
submetendo-os a eletrocardiograma de 24h, teste ergométrico e ecocardiograma.
Nenhum paciente apresentou arritmia significativa (= Lown Il) antes ou apés reparo.
Os autores observaram uma incidéncia de arritmia ventricular mais tardia em 28%
de todos os casos com arritmias. Nao houve correlacdo com insuficiéncia pulmonar
ou obstrucao da via de saida do VD. Durante o exercicio, cinco pacientes (19%)
apresentaram extra-sistoles ventriculares que melhoraram durante o esforco

maximo.

Ozkan et al. (2005), relatam estudo em um grupo de 39 pacientes submetidos
a cirurgia corretiva, com seguimento médio de 7,1 anos apos reparo, e idade média
de 12,1 £ 3,1 anos, em avaliagdo com ECG de repouso, Holter 24h, ecocardiograma
e teste ergométrico, observando que todos se encontravam em CFIl, e ainda que
houve baixa incidéncia de arritmias (nenhuma grave), boa tolerancia ao exercicio,
presenca de 84% de BRD, que foi associado a cirurgia no pos-operatorio precoce, e
apenas um paciente com duracao do QRS superior a 180 ms.

Na Tabela 2.1, abaixo, sdo apresentados resultados de diferentes estudos,
mostrando as freqiéncias de arritmias supraventricular e ventricular, bem como a
nao ocorréncia de arritmias, ou ocorréncia pouco freqlente ou benigna, em
diferentes séries de pacientes, sendo de particular interesse, as frequéncias de

arritmias classificadas como graves.
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Tabela 2.1 - Frequéncias de arritmias segundo diferentes autores

S/ ARRIT. ARRIT.
ESTUDO o IDADE SEGUIMENTO ASV AV

(ANOS) (ANOS) (%) (%) OULEVE GRAVE
(%) (%)
Hesselink et al.
(1995) 53 9,1 175 34 89 B B
Joffe et al.
(1994) 29 41,4 11,8 _ 28 _ _
Matina et al.
(1985) 59 7,4 3 L 81,3 6,8
Daliento et al.
(1999) 66 11,819,5 16,1 _ _ 80,2 19,6
Vaksman et al.
(1990) 224 5,3 11 B 3 B 18
Gunal et al.
(1997) 31 4,8+28 _ 39 _ 74 26
Chandar et al.
(1990) 359 5 7 _ 48 . .
K-Maneva et al.
(2005) 46 2,8+2,3 6,4 27,3 23,8 _ .
Deanfield et al.
(1980) 196 11 10 56 77 . .

ASV= arritmia supraventricular

AV= arritmia ventricular

S/arrit. ou leve = sem arritmia, pouco freqliente e benigna

Arrit. grave= freqliente ou grave

Notas: "ldade" refere-se a média de idade no reparo cirargico.
"Seguimento" refere-se ao tempo médio do seguimento.
Sinal convencional utilizado _ : ndo ocorréncia, condigdo nao investigada, ou dado
nao informado.

Em portadores de Tetralogia de Fallot, arritmias ventriculares podem ocorrer
também em pacientes nao operados, sendo maior nos mais velhos. Em avaliacédo de
145 pacientes, 60 ndo operados com idade entre 3 meses e 46 anos, e 85 com
seguimento de 4 a 22 anos apds reparo cirurgico (média 14,6). Deanfield et al.
(1984), observaram uma incidéncia de 20% de arritmia no grupo nao corrigido,
variando entre zero nos menores de oito anos e 58% nos maiores de 16 anos. No
grupo corrigido, foi observada incidéncia de 44%, tendo sido relacionada pelos

autores principalmente a idade maior na ocasiao da cirurgia.

Com respeito a orientacao diagnédstica e conduta terapéutica na ocorréncia de
arritmias apos reparo cirargico da Tetralogia de Fallot, vale destacar que:

» Pacientes submetidos ao reparo cirdrgico da Tetralogia de Fallot devem
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ser avaliados regularmente, com exames clinicos e complementares, pois
podem ocorrer, além de alteragbes hemodinamicas, arritmias diversas de
menor ou maior complexidade, que venham a comprometer a condicdo

clinica, chegando a causar morte subita (Garson et al., 1979).

= Todos os pacientes devem ser submetidos a uma avaliacdo da situagao
hemodinamica e do ritmo cardiaco com ecocardiograma, ECG, Holter 24h
e teste ergométrico a cada 2-5 anos, dependendo do quadro clinico.

= Em caso de alteragbes hemodindmicas significativas, devem ser
observados mais de perto, com exames semestrais (Garson et al., 1979;
Neches, Park & Ettedgui, 1990).

» Pacientes que apresentem sincope ou pré-sincope devem ser
encaminhados para estudo eletrofisiolégico (Kanter, 1999/2000), além dos
exames de rotina, para verificacdo de ocorréncia de BAVT ou TVS
(Gillette & Garson, 1990; Gatzoulis et al., 1995; Kanter, 1999/2000).

AvaliagGes regulares com ECG e Holter sdo bastante eficazes para detecgéo
de arritmias em acompanhamento de rotina dos pacientes ambulatoriais. Daliento et
al. (1999), estudando 66 pacientes operados, com seguimento médio de 5,7 anos
apos cirurgia, identificaram 28,7% sem arritmias, 51,5% com arritmias menores,
10,6% com TVNS (com duracédo < 30s), e 10,6% com TVS (duracado > 30 seg) e
fibrilacdo ventricular, sendo utilizados na avaliagdo apenas ECG de repouso e Holter
24h.

Em relacdo ao tratamento desses pacientes, ainda hd muitas controveérsias
(Murphy et al., 1993). O tratamento antiarritmico, de acordo com Gillette et al.
(1977), é baseado na avaliagdo do ECG basal e do Holter 24 h. Se houver extra-
sistole ventricular (EV) no ECG ou se forem freqlientes (mais de 1/min), ou ainda
mais complexas (polimoérficas, pareadas ou taquicardia ventricular) no Holter, é
instituida terapéutica antiarritmica. O tratamento é considerado bem sucedido se
houver reducdo da arritmia a < 10/h e unifocais. Gillete & Garson Jr. (1990),
consideram que o tratamento profilatico deve ser indicado mesmo no paciente

assintomatico, se ele for de alto risco (com presséo sistolica do VD > 70mmHg), uma
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vez que a morte subita pode ocorrer sem sintomas prévios.

Segundo alguns pesquisadores, 0 uso de drogas antiarritmicas tem mostrado
resultados favoraveis na prevencao de morte subita. Estudo realizado por Garson Jr.
et al. (1985) em 488 pacientes com seguimento médio de 6,1 anos, mostrou que a
arritmia ventricular estava presente em 13,5% dos pacientes no ECG basal, e em
todos os casos de morte subita da amostra. Observaram ainda que o uso de drogas
antiarritmicas foi bem sucedido em 95,6% dos casos.

Entretanto, o uso desses medicamentos deve ser considerado com cautela,
como notado por Folino & Daliento (2005), pois se faz necessario avaliar risco-
beneficio, ja que algumas drogas podem ter efeitos colaterais indesejaveis ou
mesmo efeitos pro-arritmicos. O uso de drogas antiarritmicas deve ser restrito aos
pacientes com arritmias complexas, na auséncia de substrato anatémico residual ou
sintomas graves (Gillette et al. 1977; Folino & Daliento, 2005). Se o tratamento
medicamentoso for ineficaz, o paciente devera ser encaminhado para ablagéo ou,
estando a arritmia relacionada a alteracdo hemodindmica, a correcdo da lesao
residual provavelmente ira melhorar o quadro arritmico (Neches, Park & Ettedgui,
1990).

Alguns autores sugerem tratamento intra-operatério para taquicardia
ventricular com resseccao cirurgica e crioablacao apdés mapeamento endocardico,
com bons resultados, como também utilizando ablacéo por radiofreqiiéncia. A maior
limitacdo para essas técnicas € a presenca de multiplos circuitos anémalos nesses
pacientes decorrentes de cicatrizes cirurgicas (Carboni & Garson Jr., 1990; Folino &
Daliento, 2005).

O uso de cardioversor-desfibrilador implantavel em pacientes operados de
Tetralogia de Fallot que apresentam arritmias graves, com risco de morte subita, tem
aumentado progressivamente. O propdsito principal do implante desse aparelho
consiste da liberacdo de choques apropriados para reversdao do evento arritimico,
embora possam ocorrer choques inapropriados e complicagdes como infecgdes,
deslocamento, endocardite, dentre outras situacdes (Khairy et al. 2008).

Em pesquisa multicéntrica envolvendo 252 pacientes operados, submetidos a

estudo eletrofisiolégico, com seguimento de 18,5 anos em média, Khairy et al.
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(2004) observaram, entre 5 e 10 anos apéds reparo, 11,9% de pacientes com
taquicardia ventricular e, em torno de 35 anos, 8,3% de morte subita. A incidéncia de
TV no tempo médio de 18,5 anos foi de 23,4%, e de morte subita cardiaca de 6,7%.
Os autores enfatizam o valor diagnostico e a significAncia prognostica na
estratificacdo de risco desses pacientes para tratamento ou prevencdo de

taquicardia ventricular e morte subita.

Em outro estudo realizado por Khairy et al. (2008), também multicéntrico, de
121 pacientes de alto risco submetidos a implante de desfibrilador cardiaco, houve
choque apropriado em 30,6%. Entretanto, choques inapropriados foram observados
em 5,8% além de outras complicacdes agudas ou tardias em 29,8% dos casos, fator
que deve ser considerado por ocasiao da utilizacao do procedimento.

A cirurgia corretiva do substrato hemodinamico causador da arritmia, com a
reposicdo da valva pulmonar, tem mostrado resultados satisfatérios em casos
prévios de taquicardia ventricular com estabilizacdo do QRS, concomitante a
crioablacdao. Quando nao houver possibilidade de ablagédo, os pacientes de risco
devem ser tratados com implante de cardioversor-desfibrilador (Furer et al., 2005).

O manuseio dos disturbios do ritmo nos pacientes apo6s reparo cirdrgico
requer uma avaliacdo prévia ampla para compreensdo da anatomia e fisiologia
hemodinamica, além do conhecimento do uso potencial de drogas antiarritmicas ou
procedimentos eletrofisiolégicos, devendo ser individualizado para cada paciente. Ha
ainda muitas controvérsias sobre esses aspectos, o que torna a conduta correta um
grande desafio. O problema da ocorréncia de taquicardia ventricular e de morte
subita apds reparo cirurgico da Tetralogia de Fallot permanece ainda confuso em
relacdo a identificacdo dos pacientes de risco, pois nem a presenca de ectopia
ventricular freqiiente nem a inducibilidade de taquicardia ventricular no estudo
eletrofisiolégico tém sido bem correlacionadas com ocorréncia ou prevencado de
eventos arritmicos e morte subita. Avancos tecnoldgicos, mapeamento
eletrofisiolégico e ablacdo, além de novas e continuas pesquisas podem vir a
melhorar 0 manuseio apropriado desses pacientes (Carboni & Garson Jr., 1990;
Cullen et al., 1994; Kannankeril & Fish, 2003).



3. OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Avaliar a ocorréncia de arritmias cardiacas em criangas e adolescentes
submetidos a correcdo cirurgica da Tetralogia de Fallot no Servico de
Cardiopediatria e Cirurgia Cardiaca Infantil do Instituto Estadual de Cardiologia
Aloysio de Castro, Rio de Janeiro, bem como correlacionar os achados com dados

clinicos, ecocardiograficos e de exercicio.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

= Determinar a prevaléncia de arritmias.

= Descrever as arritmias observadas, assim como o0s resultados referentes

aos exames realizados.
= Correlacionar os achados com dados clinico-cirargicos.
= Determinar a classe funcional.
= Identificar os provaveis fatores preditivos de arritmias.

= Relatar as condutas adotadas.



4. PACIENTES E METODO

4.1 DELINEAMENTO
Estudo prospectivo, tipo coorte longitudinal, com componente retrospectivo.

4.2 POPULAGCAO

Pacientes com diagnostico de Tetralogia de Fallot, submetidos ao reparo
cirurgico, no periodo de janeiro de 1999 a outubro de 2007 no Instituto Estadual de
Cardiologia Aloysio de Castro (IECAC), hospital de referéncia para Cardiologia
Pediatrica e Cirurgia Cardiaca Infantil, situado na cidade do Rio de Janeiro. Os
pacientes desse estudo sdo acompanhados, regularmente, no Ambulatério de

Cardiopediatria do hospital, pela autora da pesquisa.

4.3 CRITERIOS DE SELECAO

Foram considerados elegiveis para o estudo todos os pacientes com
diagnéstico de Tetralogia de Fallot operados no IECAC no periodo de janeiro de
1999 a outubro de 2007.

Como critérios de inclusdao os pacientes deveriam ter sido submetidos a

cirurgia de correcao total e terem assinado o termo de consentimento informado.

Como critérios de excluséo, pacientes submetidos apenas a cirurgia paliativa
e ainda nao corrigidos totalmente, como também aqueles que nao tiverem dado seu

consentimento para a pesquisa.

Os pacientes foram contatados pelo telefone ou telegrama para agendamento
de consulta ambulatorial, onde foram submetidos a uma entrevista e orientagées em
relacdo aos propdsitos da pesquisa, tendo todos assinado o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo 1).
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O estudo foi submetido & aprovacdo do Comité de Etica em Pesquisa
Humana do IECAC, sob o protocolo numero 2006/05 (Anexo 2), e foi realizado entre
marco de 2006 e marco de 2008.

Foram revistos prontuarios de 51 pacientes com diagnéstico de Tetralogia de
Fallot, j& encaminhados a procedimento cirurgico, sendo cinco deles excluidos do
estudo por terem sido submetidos apenas a paliacdo, aguardando correcao total.
Dos 46 pacientes restantes, quatro deles faleceram nos primeiros dias de pés-
operatério por causas diversas, e outros cinco ndo compareceram aos exames de
investigacao realizados por ocasido da pesquisa. A populacao efetiva desse estudo,

portanto, foi de 37 pacientes (Figura 1).

Pacientes
elegiveis para
o estudo=51
Pacientes com Pacientes falecidos Pacientes que Populacao efetiva
Blalock apenas= no PO precoce= faltaram aos do estudo=
05 excluidos 04 excluidos exames= 37 pacientes
05 excluidos

Figura 4.1 — Diagrama da populagéao do estudo

4.4 PROTOCOLO

4.4.1 Estratificacao

Os pacientes selecionados para o estudo foram estratificados de acordo com
o tempo de acompanhamento apds reparo cirurgico em dois grupos, tal como se

segue:
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- Grupo I: até 5 anos (<5 anos) apds reparo.

- Grupo II: 5 anos ou mais (=5 anos) apos reparo.

4.4.2 Ficha de Avaliacao

Todos os pacientes tiveram seus prontuarios revistos, tendo sido preenchida
uma ficha de avaliacdo com os dados retrospectivos de cada um. Foram verificados
dados da histéria clinica, sintomas, exame fisico, idade na cirurgia e durante a
avaliacao, tempo de acompanhamento, relatério cirdrgico, exames complementares
prévios ao estudo, detecgdo de arritmias durante acompanhamento de rotina e uso

de medicacao cardiolégica.

4.4.3 Exames complementares

ApGs revisdao dos prontuarios, os pacientes foram agendados para nova
avaliacao clinica sendo entdo solicitados os seguintes exames complementares
cardiolégicos:  eletrocardiograma de  repouso (ECG), ecocardiograma,

eletrocardiograma dinamico (Holter 24h) e teste ergométrico.

(a) Eletrocardiograma de repouso

Todos os pacientes foram submetidos ao ECG de repouso com 12
derivacdes, na velocidade de 25 mm/s e estandartizacdo de 1 mV nos aparelhos
marca Dixtal modelo EP-3 e Ecafix. A andlise do ECG constando de ritmo,
freqUéncia cardiaca, presenca ou nao de disturbios de condugdo e/ou arritmias, e
medida de duragédo do complexo QRS (a medida é feita do inicio da onda Q ao final
da onda S na derivagdo V1). Os exames foram analisados pela autora da pesquisa

junto a um observador do servigo de arritmia do IECAC (Scanavacca, 2002).

(b) Ecocardiograma

Todos os pacientes foram submetidos ao estudo ecocardiografico no Setor de

Ecocardiografia Infantil do IECAC. O aparelho utilizado para os exames foi um
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Toshiba Nemio 30, sendo utilizados um transdutor de 3,75 MHz e um de 5,0 MHz.
Os exames foram realizados pelo ecocardiografista do setor com mais dois

observadores, seguindo o protocolo idealizado para a pesquisa.

O exame ecocardiogréfico foi uni e bidimensional, com doppler colorido e as
imagens obtidas nos cortes: subcostal, paraesternal longitudinal e transverso, apical
quatro e cinco camaras e supraesternal. As medidas foram realizadas pelas imagens
do exame unidimensional e a avaliacdo qualitativa pelas imagens do bidimensional.
Os valores resultantes foram apreciados de acordo com a superficie corporal. Os
fluxos residuais foram localizados pelo doppler colorido e medidos pelo doppler

continuo (Fegenbaun, 1988; Silverman, 1993).

A avaliacdo de regurgitacao tricuspide foi feita através da observacgao do jato,
sendo diagnosticada como grave quando o jato regurgitante atingia a parede
posterior do atrio direito, e o gradiente quantificado pelo doppler continuo para

determinag&o dos niveis de pressdo pulmonar.

A regurgitacdo pulmonar foi quantificada de acordo com o inicio do jato
regurgitante: quando proximo da véalvula pulmonar, considerado leve; quando vindo
do tronco pulmonar, moderado; e quando oriundo da bifurcagédo dos ramos, grave. A
obstru¢do da via de saida de VD e da valvula pulmonar foi estimada pelo Doppler

continuo.

(c) Eletrocardiografia dindmica ambulatorial

O eletrocardiograma dinamico (Holter 24h) foi realizado em todos os

pacientes, com excecdo de um que era portador de marcapasso cardiaco definitivo.

O Holter € um exame néo invasivo de valor para deteccdo de arritmias em
pacientes com ou sem sintomas (Scanavacca, 2002). A gravacado do exame foi feita
em fita cassete por um periodo de 24h. Os exames foram realizados pelo Servigo de
Holter do IECAC, por um aparelho gravador e um analisador modelo Dynamis da
CARDIOS (Sao Paulo).

Para realizacao do exame, cada paciente foi monitorado através da colocagao
de eletrodos no torax, com adesivos, onde foram conectados cabos transmissores

ao gravador. Durante a preparacdo, os pacientes foram orientados a fazer um
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relatério dos sintomas e acionar o tracado no gravador através da pressdo de um
botdo no aparelho. Apds 24 horas, o aparelho foi retirado do paciente sendo a fita e
o relatério enviados para andlise. Os laudos foram emitidos, apds andlise rapida em
um sistema computadorizado, e depois por um profissional experiente do setor,
sendo verificados também pela autora da pesquisa e revisados por um especialista
do Servico de Arritmia do IECAC.

Foram avaliadas a freqUéncia cardiaca (FC) maxima, a média e a minima, e a
presenga ou ndo de arritmias supraventriculares e/ou ventriculares, com descri¢cao

das mesmas:

= Foi classificada como bradicardia, a FC abaixo da minima para a faixa

etaria.

= A presenga de extra-sistolia atrial, taquicardia atrial, flutter ou fibrilagdo

atrial.

= As arritmias ventriculares de acordo com o numero e morfologia da extra-

sistole, sendo utilizada a Classificagéo de Lown (Vlay, 1988):

Grau 0 = Sem arritmia.

Grau 1 = Extra-sistole ventricular (EV) isolada, ocasional.
(<30/h e <1/min).

Grau 2 = EV frequente (>30/h).
Grau 3 = EV polimérfica.
Grau 4 = 4A-EV pareada.
4B—taquicardia ventricular ndo sustentada (TVNS).

Grau 5 =taquicardia ventricular sustentada (TVS).

(d) Teste Ergométrico

O Teste Ergométrico em esteira rolante foi realizado em trinta pacientes. Sete
pacientes ndo realizaram o teste por decisao clinica, devido a limitacées fisicas ou
idade inferior a quatro anos. Foi utilizado em vinte e um pacientes (70%) o protocolo
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de Bruce, e em nove (30%) o protocolo de rampa, seguindo as normas e
disponibilidade do Setor de Ergometria do IECAC (Cumming, 1978; Bozza & Loos,
1995; Barbosa et al. 2007).

No presente estudo, foram avaliados os seguintes aspectos:

» Capacidade de exercicio - analisada através dos Percentis, de acordo com
Cumming (1978):

Percentil 10 — muito fraca
Percentil 25 — fraca
Percentil 50 — regular
Percentil 75 — boa

Percentil 90 - excelente

= Caracteristicas das arritmias, quando presentes
= Tempo do exercicio (em minutos).

= Reserva cronotrépica através do indice Cronotrépico, considerando a FC
maxima estimada segundo Cumming (1978).

= Resposta autondmica — através da analise da redugéo da FC no primeiro
minuto da recuperacao em relacéo a FC do pico do exercicio

» (Classificacao funcional objetiva de acordo com o NYHA, sendo:

Classe | =7 MET ou mais de 7
Classell=5e 6 MET
Classe lll =3 e 4 MET

Classe IV = abaixo de 3 MET



4.5 VARIAVEIS DO ESTUDO

As variaveis observadas nesse estudo foram as seguintes:

(a) Dados do historico

Idade na ocasiao da corregao cirargica

Idade na ocasiao da avaliacdo

Tempo de seguimento

Sexo

Sintomas

Sopro sistélico

Sopro diastélico

Infundibuloplastia

Cirurgia paliativa prévia

Relato cirargico: se houve comissurotomia pulmonar
Relato cirargico: se houve alargamento transanular pulmonar

Relato cirargico: se houve reoperacgao tardia

(b) Eletrocardiograma de repouso

Normal
Disturbio de conducéao
Arritmia

Duracgéo do QRS
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(c) Ecocardiograma

» Funcao ventricular direita

= Diadmetro ventricular direito

= Presencga de CIV residual

» Presenca de Insuficiéncia Pulmonar e quantificacao
» Presenca de Insuficiéncia Tricuspide e quantificacao
» Presenca de Estenose Pulmonar

= Gradiente da Estenose pulmonar

(d) Eletrocardiograma dinamico (Holter 24h)

= FC maxima

= FC minima

= FC média

= Presenga de arritmia supraventricular

= Presenga de arritmia ventricular

(e) Teste Ergométrico

» Capacidade de exercicio
= PA sistélica maxima

= PA basal

» FC alcancada

= FC basal

= Tempo de prova

= Ndmero de MET atingidos
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Duplo produto: (FC x PAS) = MVO_ = bpm x mmHg
indice cronotrépico

Reducéao da FC no 12 minuto da recuperagao
Arritmia durante o teste

Classe funcional

4.6 ANALISE ESTATISTICA

As variaveis numéricas foram expressas através de média, desvio padrao,

mediana, minimo e maximo. As variaveis categéricas foram expressas através de

frequéncia e percentual.

Foram aplicados os seguintes testes estatisticos:

Para comparacao de dados quantitativos (numéricos), foi utilizado o teste
de Mann-Witney (n&o paramétrico).

Para comparacao dos dados qualitativos (proporcoes) foram aplicados os

testes qui-quadrado ( x> ) ou exato de Fisher.

Para identificar as variaveis independentes que expliquem ou influenciem
simultaneamente a ocorréncia de arritmias foi utilizada a Analise de

Regresséo Logistica.

Foi considerado o nivel de significancia de 5% (p<0,05).

A analise estatistica foi processada pelo software SAS 6.04 (SAS Institute,

Inc., Cary, North Carolina).



5. RESULTADOS

5.1 PERFIL GERAL DA CASUISTICA

5.1.1 Dados do historico

Foram verificados os prontuarios dos 37 pacientes selecionados para o
estudo (cf. secao 4.3), submetidos a cirurgia de correcao total da Tetralogia de Fallot
e acompanhados regularmente no Ambulatério de Cardiopediatria do IECAC-RJ
entre janeiro de 1999 e outubro de 2007. Destes, 20 (54%) pacientes eram do sexo
masculino e 17 (46%) do sexo feminino (Tabela 5.1).

Tabela 5.1 - Distribuicdo dos pacientes segundo o sexo

PACIENTES (n = 37)

SEX0 n %
Masculino 20 54
Feminino 17 46
TOTAL 37 100

Conforme mostrado na Tabela 5.2, abaixo, a idade dos pacientes por
ocasido da cirurgia variou entre 1,2 e 14,3 anos (média 5,0 = 3,0), e na avaliagao
entre 3,9 e 17,2 anos (média de 9,7 = 3,5). O periodo de seguimento variou de 0,1 a
7,6 anos (média de 4,7 £1,9).

Tabela 5.2 - Descritiva geral das variaveis numéricas do historico

VARIAVEL MEDIA DP MEDIANA MiNIMO MAXIMO
Idade na cirurgia (anos) 5,0 3,0 3,8 1,2 14,3
Idade na avaliagao (anos) 9,7 3,5 8,0 3,9 17,1
Periodo de seguimento (anos) 47 1,9 49 0,1 7,6

n=37
DP = desvio padrao
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Para fins de identificacdo das arritmias, os pacientes foram estratificados em
dois grupos de acordo com o tempo de seguimento apos reparo cirirgico: um grupo
até 5 anos de p6s-operatério (20 pacientes, 54%) e um grupo de 5 anos ou mais (17
pacientes, 46%).

Com respeito a andlise da histéria clinica, foi considerada presenca ("sim") ou
auséncia ("nao") de sintomas, sopro sistélico; sopro diastdlico; cirurgia paliativa
prévia; e relato cirargico de comissurotomia pulmonar, alargamento transanular

pulmonar, infundibuloplastia, e reoperacao tardia (Tabela 5.3, mais adiante).

Nenhum paciente se queixou de sintomas como palpitagdes, sincope ou
tonteira. Apenas 2 pacientes (5,4%) com evolucdo pdés-operatéria inferior a seis
meses, exibiram sinais de insuficiéncia cardiaca direita, fazendo uso de medicacao
anticongestiva e apresentando-se clinicamente estaveis. Ao exame clinico foi
observada uma prevaléncia de sopro sistolico a ausculta cardiaca nos 37 pacientes
(100%), e sopro diastdlico em 25 (67,5%). Cirurgia paliativa prévia (Blalock) foi
realizada em 6 pacientes (16,2%); comissurotomia pulmonar em 25 (67,5%), e
alargamento transanular pulmonar em tronco e ramos em 19 (51,3%). Os 37
pacientes (100%) foram submetidos ao fechamento da CIV via transatrial e
infundibuloplastia direita. Reoperacao tardia foi realizada em 2 pacientes (5,4%),
sendo um por CIV residual e insuficiéncia pulmonar grave, tendo sido fechada a CIV
e colocada prétese bioldégica em posicdo pulmonar, e o outro para colocacao de
homoenxerto pulmonar, pois apresentava estenose de protese previamente

colocada.
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Tabela 5.3 - Descritiva geral das variaveis qualitativas do histérico

PACIENTES (n=37)

VARIAVEL CATEGORIA n %
Sexo Feminino 20 54,1
Masculino 17 45,9
Sintomas Sim 2 5,4
Nao 35 94,6
Sopro sistélico Sim 37 100
Nao
Sopro diastoélico Sim 25 67,6
Nao 12 32,4
Blalock prévio Sim 6 16,2
Nao 31 83,8
Comissurotomia pulmonar Sim 25 67,6
Nao 12 32,4
Alargamento transanular (ATA) Sim 19 51,4
Nao 18 48,6
Infundibuloplastia Sim 37 100
Nao
Reoperacgao tardia Sim 2 5,4
Nao 35 94,6

5.1.2 Dados do eletrocardiograma de repouso

O eletrocardiograma de repouso (ECG) foi realizado em todos os pacientes. O
exame apresentou-se normal em 2 deles (5,4%), com ritmo regular, sinusal, sem
bloqueios, arritmias ou sobrecargas cavitarias. Dentre as alteragdes, foi observado
bloqueio de ramo direito (BRD) em 33 pacientes (89,0%); associacdao de BRD e
hemibloqueio anterior esquerdo (HBAE) em 2 (5,4%); e bloqueio atrio-ventricular
(BAV) de 1° grau em 2 (5,4%). Ao exame basal, foi identificada arritmia em 3
pacientes (8,1%), do tipo extra-sistoles ventriculares e supraventriculares isoladas,
com excecao de um paciente que apresentava extra-sistoles supraventriculares
frequentes. A duracao do complexo QRS variou entre 60 € 160 ms, média de 108,6
ms, sendo que em 16 (43%) foi igual a 120 ms, e em 6 (16,2%) maior que 120 ms
(Tabela 5.4).
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Tabela 5.4 - Resultados encontradas no eletrocardiograma de repouso

PACIENTES
(n=37)
RESULTADOS n %
Normal 2 5,4
BRD 33 89,0
BRD + HBAE 2 5,4
BAV (12 grau) 2 5,4
Arritmia 3 8,1
QRSd = 120 ms 16 43,2
QRSd >120 ms 6 16,2

BRD = blogueio de ramo direito

HBAE = hemibloqueio anterior esquerdo
BAV = bloqueio atrio-ventricular

QRSd = duracao de QRS

5.1.3 Dados do ecocardiograma

O estudo ecocardiografico foi realizado nos 37 pacientes, sendo a fungcédo do
VD considerada normal em 100% dos casos.

Com respeito aos diametros do VD, apresentaram-se normais em 2 pacientes
(5,4%), com aumento leve em 12 (32,4%), moderado em 21 (56,8%), e grave em 2
(5,4%). Os dados assim indicam uma prevaléncia de alteragdo do diametro do VD
de 94,6% na amostra estudada (Gréfico 5.1).

56,8%

E normal

B aumento leve

E aumento moderado
O aumento grave

n=237

Gréfico 5.1 - Resultados da avaliagdo dos diametros do ventriculo direito
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Uma CIV residual pequena foi observada em 10 pacientes (27%).

Entre os 37 pacientes, a estenose pulmonar foi detectada em 34 (91,9%),
sendo leve (gradiente VD-AP 210 a <50mmHg) em 29 (78,4%); moderada (= 50 a 74
mmHg) em 4 (10,8%), e grave (275 mmHg) em apenas 1 paciente (2,7%). Nos 3
pacientes restantes (8,1%), o gradiente encontrado foi considerado trivial

(<10mmHg).

No entanto, para fins de analise estatistica a classificacdo dos valores dos
gradientes foi modificada, resultando na distribuicdo apresentada na Tabela 5.5.

Tabela 5.5 - Classificacdo dos valores dos gradientes encontrados
na via de saida do ventriculo direito modificada para fins de analise

PACIENTES
(n=37)
GRADIENTE n %
<10 mmHg 3 8,1
210 - <45 mmHg 27 73,0
245 - <75 mmHg 6 16,2
275 mmHg 1 2,7
TOTAL 37 100

Entre os 37 pacientes, a insuficiéncia pulmonar (Grafico 5.2) foi classificada
como leve em 9 (24,3%), moderada em outros 9 (24,3%), e grave em 16 (43,2%),
perfazendo um total de 34 pacientes (91,9%). Nos 3 restantes (8,1%) foi

considerada trivial ou estava ausente.

43,3%

B ausente/trivial
B leve

E moderada
24,3% 24,3% O grave

n=37

Gréfico 5.2 - Distribuicdo dos graus de insuficiéncia pulmonar observados
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Em relacdo a insuficiéncia tricuspide (Grafico 5.3), entre os 37 pacientes da
amostra, foi classificada como leve em 27 (72,9%), moderada em 4 (10,8%), e grave
em apenas um paciente (2,7%). Nos cinco restantes foi considerada trivial ou estava

ausente.

73%

B ausente/trivial
Hleve
B moderada

O grave

n=37

10,8%

Gréfico 5.3 - Distribuicdo dos graus de insuficiéncia tricuspide observados

5.1.4 Dados do eletrocardiograma dinamico (Holter 24h)

Foram analisados os resultados do Holter 24h de 34 pacientes. Um paciente
nao foi encaminhado ao exame em razao de fazer uso de marcapasso definitivo
desde a cirurgia corretiva por apresentar periodos de BAVT previamente a mesma.

Os resultados dos outros dois, por motivos técnicos, ndo foram incluidos na analise.

No que tange a presenca e ao tipo de arritmia, 20 pacientes (58,8%)
apresentaram arritmias no periodo avaliado. Dentre estes, extra-sistoles
supraventriculares (ESV) foram observadas em 5 pacientes (25%), ventriculares
(EV) em 7 (35%), e em 8 (40%) foi observada associacdo de EV+ESV (Grafico 5.4,
abaixo).
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40%

B apenas supraventricular
H apenas ventricular

O ventricular+supraventricular

n=20

Gréfico 5.4 - Distribuicdo das arritmias ventriculares e supraventriculares identificadas no
eletrocardiograma dindmico (Holter 24h)

Na maioria dos casos, as extra-sistoles ndo eram freqlentes, mas entre os 8
pacientes nos quais ocorreu associacdao de EV e ESV, 4 deles apresentaram ESV

freqUentes (mais de 500/dia).

Embora EV monomoérficas ocasionais (Lown I) tenham sido observadas na
maioria dos pacientes, 5 deles apresentaram EV polimoérfica (Lown 1ll), sendo que
em um desses casos a EV era freqlente, mais de 30/hora.

Com respeito a freqiéncia cardiaca (FC) foi observada variacdo da FC
maxima de 103 a 183 bpm, com média de 136,6 bpm (+18,4); da FC média de 65 a
109 bpm, com média de 85,9 (£13,7); e da FC minima de 41 a 92 bpm, com média
de 56,0 bpm (£12,2).

A Tabela 5.6 mostra os dados estatisticos das varidveis numéricas, e a
Tabela 5.7 sumariza os resultados das variaveis quantitativas observados nos trés
exames complementares descritos acima: eletrocardiograma de repouso,

ecocardiograma e eletrocardiograma dinamico (Holter 24h).
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Tabela 5.6 - Descritiva geral das variaveis numéricas encontradas no eletrocardiograma,
ecocardiograma e eletrocardiograma dindmico (Holter 24 h)

VARIAVEL n MEDIA DP MEDIANA MiNMO  MAXIMO
ECG—QRSd (ms) 37 108,6 27,3 120 60 160
Eco—-Gradiente VD-AP (mmHg) 37 31,5 +16,9 27 5 80
Holter—FC Max (bpm) 34 136,6 +18,4 134 103 183
Holter—FC Med (bpm) 34 85,9 +18,7 85 65 109
Holter—FC Min (bpm) 34 56,0 +12,2 52 41 92

Tabela 5.7 - Descritiva geral das varidveis qualitativas encontradas no
eletrocardiograma de repouso, ecocardiograma e eletrocardiograma
dindmico (Holter 24h)

PACIENTES

VARIAVEL CATEGORIA n* %

ECG Normal 2 5,4
Alterado 35 94,6

Eco-fungao do VD Normal 37 100,0
Alterado 0 0

Eco-diametro do VD Normal 2 5,4
Leve aumento 12 32,4

Moderado aumento 21 56,8

Importante aumento 2 5,4

Eco-insuficiéncia pulmonar  Ausente 3 8,1
Leve 9 24,3

Moderada 9 24,3

Grave 16 43,2

Eco-insuficiéncia tricispide  Ausente 5 13,5
Leve 27 73,0

Moderada 4 10,8

Grave 1 2,7

Eco-estenose pulmonar Ausente 3 8,1
Leve 29 78,4

Moderada 4 10,8

Grave 1 2,7

Eco-CIV residual Sim 10 27,0
Nao 27 73,0

Holter-ESV Sim 13 38,2
Nao 21 61,8

Holter-EV Sim 15 44 1
Nao 19 55,9

* ECG n=37 - Eco n=37 - Holter n=34
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5.1.5 Dados do teste ergométrico

O teste ergométrico em esteira rolante foi realizado em 30 (81,1%) dos 37
pacientes. Sete deles nao realizaram o teste por decisao clinica, devido a limitacbes

fisicas ou idade inferior a quatro anos.

A média de tempo da prova foi de 10,3 + 2,2 min, variando entre 4,6 a
17.,2min.

Em relacdo a FC méaxima (alcancada) comparativamente a FC minima
(basal), foram encontrados os seguintes resultados: a FC basal variou de 59 a 132
bpm, com média de 85 £ 17 bpm, e a FC maxima de 103 a 225 bpm, com média de
170 = 24 bpm. Com respeito a PAS maxima comparativamente aos niveis basais, foi
observada variacdo da PAS basal entre 80 e 128 mmHg, com média 98,1 + 13,4
mmHg, e da PAS maxima entre 90 e 196 mmHg, com média de 119,7 £ 25,9 mmHg.

A média do consumo de oxigénio pelo miocardio no pico do exercicio inferido
pelo duplo produto, ou seja, o produto da FC pela PAS maxima, foi de 21.173 £
6.441,9 mmHg.bpm, com variagdo de 10.918 a 38.220 mmHg.bpm. A média do
namero de MET foi de 9,6 £ 1,8, variando entre 5,4 e 16.

A Tabela 5.8 apresenta a descritiva geral das variaveis numéricas.

Tabela 5.8 - Descritiva geral das variaveis numéricas do teste ergométrico

VARIAVEL MEDIA DP MEDIANA MiNIMO MAXIMO
Tempo da prova (min.) 10,3 12,2 10,1 4,6 17,2
PAS max ( mmHg) 119,7 +25.9 117 90 196
PAS basal (mmHg) 98,1 +13,4 96 80 128
FC Max (bpm) 170 +24.8 169,5 103 225
FC Min (bpm) 85,1 +17,7 81 59 132
Numero de MET* 9,6 +1,8 9,35 5,4 16

Duplo produto™ (bpm x mmHg) 21173,0  +6441,9 19696 10918 38220

n=30

DP = desvio padrao

*1 MET = 3,5 ml/kg/min (consumo de Oy)
**Duplo produto = FC x PAS
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Com respeito as variaveis qualitativas, entre os 30 pacientes, o déficit
cronotrépico foi observado em 12 (40%), os quais apresentaram indice cronotrépico
inferior a 80%. A resposta autonémica, baseada na reducdo da FC durante o
primeiro minuto da recuperacao, foi normal em 28 (93,3%) dos 30 pacientes que

realizaram o teste.

A ocorréncia de arritmia cardiaca foi observada em 6 pacientes (20%), sendo
que cinco deles apresentaram extra-sistoles ventriculares durante o exercicio e um

durante a recuperacao (Gréfico 5.5).

80%
' H presente
O ausente

n=230

20%

. |

Gréfico 5.5 - Ocorréncia de arritmia observada no teste ergométrico

Na avaliacdo da capacidade de exercicio, utilizando-se percentis (Cumming,
1978), os seguintes resultados foram observados: 17 pacientes (56,7%) foram
classificados como apresentando tolerancia muito fraca ao esfor¢o (Percentil 10); 10
(33,3%) fraca tolerancia (Percentil 25); 2 (6,7%) tolerancia regular (Percentil 50); e 1
(3,3%) tolerancia excelente (Percentil 90), conforme ilustra o Grafico 5.6.
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56,7%

E muito fraca
H fraca

B regular

O excelente

n=230

Gréfico 5.6 - Distribuicdo dos pacientes segundo a capacidade de exercicio (classificacdo
com base em percentis de Cumming, 1978)

Todos os pacientes se encontraram em Classe Funcional | (NYHA), exceto
um de baixa idade, sexo feminino, que fez um teste de curta duragéo, atingindo um
valor baixo de VO, max, indicando baixa tolerancia ao esforgo e Classe Funcional |l
(Grafico 5.7).

96,7%

H classe funcional |
B classe funcional Il

n=230

3,3%

Gréfico 5.7 - Classificacao funcional objetiva (NYHA) pelo teste ergométrico



A Tabela 5.9 sumariza os dados das variaveis qualitativas

Tabela 5.9 - Descritiva geral das variaveis qualitativas do teste ergométrico

PACIENTES (n=30)

VARIAVEL CATEGORIA n %
Déficit cronotrépico Sim 12 40,0
Nao 18 60,0
Ocorréncia de arritmia Sim 6 20,0
N&o 24 80,0
Reducao da FC (no 12 min da Inadequada 5 6.7
recuperagao)
Adequada 22 93,3
Aptidao cardiorespiratéria Muito fraca 17 56,7
Fraca 10 33,3
Regular 2 6,7
Boa 0 0
Excelente 1 3,3
Classe Funcional CF | 29 96,7
CF Il 1 3,3

Para fins da andlise estatistica, as varidaveis qualitativas foram modificadas
conforme mostrado na Tabela 5.10.

Tabela 5.10 - Descritiva geral das variaveis qualitativas modificadas com

objetivo de analise

PACIENTES (n=37)

VARIAVEL CATEGORIA n %
Seguimento 25 anos 17 45,9
<5 anos 20 54,1

Duragédo do QRS 2120 ms 22 59,5
<120 ms 15 40,5

Hipertrofia do VD Moderada/Importante 23 62,2
Leve 14 37,8

Insuficiéncia Pulmonar Grave 16 43,2
Nao grave 21 56,8

Gradiente VD-AP >45 mmHg 7 18,9
<45 mmHg 30 81,1




67

Nesta primeira secao foi descrito o perfil geral da casuistica. As se¢des que
se seguem apresentam as analises estatisticas feitas com o objetivo de verificar
associacdes entre as arritmias e as varidveis estudadas. Para tanto, foram
utilizados os resultados do eletrocardiograma dinamico (Holter 24h), uma vez que
além de tratar-se de um exame nao invasivo, apresenta grande sensibilidade na
deteccdo de arritmias tanto em pacientes sintomaticos como naqueles
assintomaticos (Scanavacca, 2002). Vale notar que a avaliacdo da historia clinica
dos pacientes mostrou que 94,6% nao exibiram ou se queixaram de qualquer

sintoma (se¢ao 5.1.1).

5.2 ASSOCIAGAO DAS VARIAVEIS COM A ARRITMIA VENTRICULAR

5.2.1 Associacao com as variaveis nhuméricas

Como visto na secdo 5.1.4, os resultados analisados a partir do Holter 24 h
em 34 pacientes indicaram ocorréncia de AV isolada em 7, e em associagdo com
arritmia supraventricular (ASV) em 8, perfazendo um total de 15 pacientes (75% da
amostra) com AV presente.

Resultados do teste de Mann-Whitney mostraram que a média do gradiente
VD-AP foi significativamente maior no grupo com AV comparativamente ao grupo
sem AV (40,2 mmHg e 24,2 mmHg, respectivamente), com p = 0,015. As demais
variaveis numéricas nao alcancaram qualquer grau de significancia (Tabela 5.11,

abaixo).
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Tabela 5.11 - Dados estatisticos das variaveis numéricas segundo a arritmia ventricular (Av)

VARIAVEL AV n MEDA DP MEDIANA MiNIMO  MAXIMO vaII’or

Idade na avaliagao (anos) Sim 15 10,7+ 3,6 10,5 6,5 17,1
Nao 19 8,8 £ 3,3 7,9 3,9 16,4 0,22

Idade na cirurgia (anos) Sim 15 5,6+ 3,9 4,0 1,9 14,3
Nao 19 4,0+ 1,9 3,5 1,1 92 042

Seguimento (anos) Sim 15 5,0+ 1,2 5,1 2,8 7,2
Nao 19 4,8+ 1,9 4,9 0,2 76 0,97

ECG-QRSd (ms) Sim 15 112,0+ 32,8 120 60 160
Nao 19 110,0+ 21,5 120 60 140 0,98

Eco-grad. VD-AP (mmHg) Sim 15 40,2+ 19,1 37 17 80
0,015

Nao 19 242+ 11,3 25 5 44

n=234
DP= desvio padrao

5.2.2 Associacao com as variaveis qualitativas

Quanto as variaveis qualitativas modificadas para fins de andlise, testes y* ou

exato de Fisher mostraram que a hipertrofia do VD (HVD) moderada/importante foi

significativamente mais freqtiente no grupo com AV do que no grupo sem AV (80% e

42,1%, respectivamente, p = 0,026). O mesmo foi observado com respeito ao

gradiente VD-AP 245 mmHg, significativamente mais freqlente no grupo com AV do

que sem AV (40% e 0%, respectivamente, p = 0,004). Quanto as demais variaveis

(tempo de seguimento, duracao de QRS e insuficiéncia pulmonar) nao foi observada

diferenca significativa entre os dois grupos (Tabela 5.12, abaixo).
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Tabela 5.12 - Analise estatistica das variaveis qualitativas segundo a arritmia

ventricular
ARRITMIA VENTRICULAR
(n=34)
PRESENTE AUSENTE
VARIAVEL CATEGORIA n %* n %*  p VALOR
Seguimento 25 anos 8 53,3 9 474
<5 anos 7 46,7 10 52,6 0,73
Duracdo QRS 2120 ms 9 60,0 13 684
<120 ms 6 40,0 6 31,6 0,61
HVD Mod/grave 12 80,0 8 4211
Norm/leve 3 20,0 11 57,9 0,026
Insuficiéncia pulmonar Grave 9 60,0 6 31,6
Nao grave 6 40,0 13 684 0,097
Gradiente VD-AP 245 mmHg 6 40,0 0 0
<45 mmHg 9 60,0 19 100 0,004

O Grafico 5.8 ilustra a associacao da AV com hipertrofia do ventriculo direito,

e o Grafico 5.9 com o gradiente VP-AP.

80%

20%

57,9%

AV presente

AV ausente

B moderada/importante

O normal/leve

n=34
p valor = 0,026

Gréfico 5.8 - Associagao da hipertrofia do VD com arritmia ventricular
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100%

' B gradiente =45 mmHg
O gradiente <45 mmHg

60%
n=34

p valor = 0,004

0%

AV presente AV ausente

Gréfico 5.9 - Associacao do Gradiente VD-AP com arritmia ventricular

5.3 ASSOCIAGCAO DAS VARIAVEIS COM ARRITMIA VENTRICULAR E SUPRAVENTRICULAR

5.3.1 Associacao com as variaveis nhuméricas

Resultados do Holter 24 h indicaram auséncia de arritmia em 14 pacientes e
ocorréncia de modo isolado ou em combinacdo de AV e ASV nos 20 restantes,

como mostrado anteriormente (segéo 5.1.4).

Resultados do teste de Mann-Whitney, mostraram que a média do gradiente
VD-AP foi significativamente maior no grupo com os dois tipos de arritmias,
comparativamente ao grupo sem arritmia (36,0 mmHg e 24,6 mmHg,
respectivamente, p = 0,049). As demais variaveis numéricas nao alcancaram

qualquer grau de significancia (Tabela 5.13, abaixo).
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Tabela 5.13 - Analise estatistica das variaveis numeéricas segundo a arritmia (AV+ASV)

VARIAVEL ARRIT n  MEDA DP MeDIANA MinmMO  MAXIMO vaII’or

Idade (anos) Sim 20 10,2 £ 3,8 9,1 5,6 17,1
Nado 14 8,9+ 3,0 8,0 3,9 14,4 0,64

Idade na cirurgia (anos) Sim 20 53+ 3,6 3,9 1,8 14,3
Nado 14 38+ 1,6 3,5 1,1 8,0 0,52

Seguimento (anos) Sim 20 48+ 1,4 49 1,4 7,2
Nado 14 5,0 £ 2,3 5,1 0,1 76 0,33

QRSd (ms) Sim 20 110,0% 29,4 120 60 160
Nao 14 1129+ 23,0 120 60 140 0,47

Gradiente VD-AP (mmHg) Sim 20 36,0 £ 19,7 31 5 80
Ndo 14 246+ 9,3 25 10 40 0,049

n=34
ARRIT = arritmia
DP = desvio padrao

5.3.2 Associacao com as variaveis qualitativas

No que tange as variaveis qualitativas, testes x> ou exato de Fisher mostraram
que o gradiente VD-AP 245 mmHg foi significativamente mais freqlente no grupo
com arritmia ventricular e supraventricular do que no grupo sem arritmia (30% e 0%,
respectivamente, p = 0,028). Na andlise das demais variaveis (HVD, tempo de
seguimento, duracdo de QRS e insuficiéncia pulmonar) nao foi observada diferenca
significativa entre os dois grupos (Tabela 5.14, abaixo).
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Tabela 5.14 - Analise das varidveis qualitativas segundo a arritmia (AV+ASV)

ARRITMIAS (AV+ASV)
(n=34)
PRESENTE AUSENTE
VARIAVEL CATEGORIA n %* n %*  p VALOR

Seguimento 25 anos 9 45,0 8 57,1

<5 anos 11 55,0 6 429 0,48
Duragéo QRS 2120 ms 11 55,0 11 78,6

<120 ms 9 45,0 3 214 0,14
HVD Mod/grave 14 70,0 6 429

Norm/leve 6 30,0 8 57,1 0,12
Insuficiéncia pulmonar Grave 11 55,0 4 28,6

Nao grave 9 45,0 10 71,4 0,11
Gradiente VD-AP 245 mmHg 6 30,0 0 0

<45 mmHg 14 70,0 14 100 0,028

O Grafico 5.10 ilustra a associagdo da arritmia ventricular e supraventricular

com o gradiente VP-AP

100%
B gradiente 2 45 mmHg
70% O gradiente <45 mmHg
n=34
p valor = 0,049
30%
0%
arritmia presente arritmia ausente

Gréfico 5.10 - Gradiente = 45 mmHg segundo a arritmia geral

5.4 ANALISE MULTIVARIADA

A andlise multivariada (Regressado Logistica) foi realizada para avaliar a

influéncia simultdnea das varidveis sobre a arritmia ventricular da amostra em
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estudo. As varidveis consideradas para a regressao foram: idade (anos), idade na
cirurgia (anos), seguimento = 5 anos, duracdo do QRS = 120 ms, HVD
moderada/importante, insuficiéncia pulmonar grave, gradiente VD-AP = 45 mmHg ou

gradiente em mmHg (numeérico).

O processo de selecdo foi 0 stepwise ao nivel de 5%, o qual seleciona o
menor subgrupo de variaveis independentes que melhor explica a presenca de
arritmia. A analise foi realizada com os resultados do Holter 24h dos 34 pacientes.

Preliminarmente, foi realizada uma andlise utilizando o gradiente VD-AP = 45
mmHg (categoérico), observando-se que este era o Unico fator significativo para
arritmia ventricular. Porém, os respectivos parametros do modelo logistico nao
foram processados devido a falta de convergéncia da estimag¢do dos mesmos neste
conjunto de dados. Sendo assim, foi considerada para fins de conclusdo a analise
com o gradiente VD-AP em mmHg (numérico).

Analisando simultaneamente as varidveis segundo a Regressao Logistica,
observou-se na amostra estudada que o gradiente numérico (em mmHg) destacou-
se significativamente como um fator preditivo para a AV: em uma relacao direta,
quanto maior o gradiente maior a propensao de arritmia ventricular (coeficiente de
0,0761, erro padrao de 0,0320, p valor = 0,017).



6. DISCUSSAO

Resultados cirurgicos da Tetralogia de Fallot vém apontando baixos indices
de morbimortalidade, e sobrevida se aproximando aos percentuais encontrados em
individuos normais na maioria dos centros de referéncia, incluindo os do Brasil (In-
Sook, Leachman & Cooley, 1987; Garson Jr. et al., 1979; Nollert et al. 2003;
Freedom & Yoo, 2004; Amorim et al., 2005). Entretanto, a despeito de tdo bons
resultados, a ocorréncia de morte subita tardia permanece um problema clinico de
grande importancia, estando relacionada ao aparecimento de arritmias cardiacas,
principalmente aos episddios de taquicardia ventricular sustentada e fibrilacao
ventricular (Folino & Daliento, 2005).

Como notado por Bouzas, Kilner & Gatzoulis (2005), diversos estudos
apontam que os fatores que mais influenciam na evolucao do paciente sédo a idade
na cirurgia superior a cinco anos, maior tempo de seguimento apds reparo cirdrgico,
técnica operatéria mais agressiva com utilizacdo de enxerto para alargamento
transanular pulmonar mais extenso, levando a uma maior regurgitacado pulmonar e
dilatacdo progressiva do VD, ou ainda lesdo residual obstrutiva pulmonar com
aumento da pressao sistélica do VD, cicatrizes cirurgicas, e aumento da duracédo do
complexo QRS para além de 180 ms.

No presente estudo, a média de idade por ocasido da cirurgia foi de cinco
anos. A maioria dos pesquisadores considera que a idade ideal para correcao €
entre trés e onze meses, embora a conduta de cada servico dependa de experiéncia
e de condicoes proprias (van Arsdell, 2000; Freedom & Yoo, 2004). Muitos pacientes
sao diagnosticados tardiamente e, portanto, a correcédo € feita em faixa etaria maior.
Além disso, casos de urgéncia as vezes exigem indicacdo inicial apenas de Blalock
para que posteriormente seja feita uma avaliagdo mais apurada. Entretanto, é de
conhecimento geral que o paciente mais velho tem maior propensdo ao
aparecimento de arritmias, em razdo do VD ficar mais tempo exposto aos efeitos
deletérios da obstrugdo pulmonar, além de requerer cirurgia mais extensa (Murphy
et al., 1993; Joffe et al., 1994; Caspi et al., 1999; Freedom & Yoo, 2004; Bouzas,
Kilner & Gatzoulis, 2005).
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O tempo de seguimento também €& um fator importante para o
desencadeamento de arritmias, pois o VD tende a sofrer dilatacdo progressiva
devido a lesdes residuais e cicatrizes cirurgicas (Gatzoulis et al., 2000; Freedom &
Yoo, 2004). Na amostra estudada a média de idade por ocasido da avaliacao foi de
9,8 anos (3,9 a 17,1) e do tempo de seguimento de 4,8 anos (0,1 a 7,6 anos). Ha na
literatura estudos com seguimentos curtos, mas a maioria dos trabalhos mostra que
a maior prevaléncia de arritmias e de morte subita ocorre entre os pacientes com
mais tempo de cirurgia (Katz et al., 1982; Dietl et al., 1994; Bouzas, Kilner &
Gatzoulis, 2005).

Os pacientes se encontravam em sua grande maioria assintomaticos (94,6%).
Nao houve relato de palpitagdes ou sincope, e apenas dois pacientes (5,4%)
apresentavam sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca, mas estavam em poés-
operatério mais recente, fazendo uso de medicacao especifica. Estudos revelam que
os sintomas ocorrem com mais freqiéncia nos casos de maior tempo de
acompanhamento, sendo a maior morbidade geralmente relacionada as arritmias

atriais (cf. Hesselink et al., 1995, por exemplo).

Os 37 pacientes da amostra foram submetidos a ventriculoseptoplastia
transatrial e infundibuloplastia, pouco mais da metade (51,4%) foi submetida a
colocacdo de enxerto para alargamento transanular pulmonar, e 16,2% haviam
realizado cirurgia paliativa prévia (Blalock-Taussig). Uma maior incidéncia de
arritmias € geralmente correlacionada na literatura a abordagem cirdrgica
transventricular e a colocacao de enxerto pulmonar mais extenso, uma vez que 0s
pacientes submetidos a esses procedimentos tendem a uma maior regurgitacao
pulmonar com consequente dilatacao progressiva do VD (Katz et al. 1982; Noogard
et al., 1996; Gatzoulis et al., 2000; Stephenson & Redington, 2005).

Com respeito aos resultados dos exames complementares, no
eletrocardiograma de repouso foi observada uma prevaléncia de BRD em 89% dos
casos, e associacao de BRD e HBAE em 5,4%. A duragédo do complexo QRS foi 2
120 ms em 59,4%, sendo que nenhum paciente apresentou duracdo = 180 ms,
considerado um fator preditivo importante para ocorréncia de disturbios graves do
ritmo cardiaco e de morte subita, como apontado por Gatzoulis et al. (2000),
Freedom & Yoo, 2004, e Folino & Daliento 2005, por exemplo. Apenas um paciente

fazia uso de marcapasso desde o pds-operatédrio imediato por apresentar BAV total,
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dois apresentaram BAV (1° grau), e outros trés, arritmias do tipo ESV e EV

esparsas.

Autores como Kalil et al. (1997) e Nakazava et al. (2004) notam que a
prevaléncia de BAV total é baixa, em torno de 3%, e que poucos precisam de
marcapasso definitivo. Ja Deanfield, McKenna & Hallidie-Smith (1980) e Neches,
Park & Ettedgui (1990), por exemplo, indicam que em torno de 80% dos pacientes
ocorre BRD completo, e que em cerca de 10% o BRD esta associado ao HBAE,
sendo esta ultima uma condicdo mais preocupante em razdo da possibilidade de
evolucao para BAV total tardio, arritmias graves e morte subita.

Vale ainda notar que a presenca de BRD associada ao alargamento
progressivo do QRS contribui para a disfungcado ventricular direita, levando a um
maior risco de arritmias (Gatzoulis, Somerville & Redington, 1995; Uebing et al.
2007). O alargamento progressivo do QRS é de grande importancia, mais do que
apenas sua duracdo, uma vez que sugere dilatacdo do VD e regurgitacao pulmonar
grave por mais tempo, e quando no pés-operatério imediato reflete injuria miocardica
cirurgica ou lesdo direta do feixe de His tendo, entretanto, carater mais benigno
(Anderson et al., 1987; Gatzoulis et al., 2000).

Ao estudo ecocardiografico, observou-se funcao ventricular direita e esquerda
normais em 100% dos casos, apesar de em 94,6% os diametros do VD se
apresentarem aumentados, com uma prevaléncia de hipertrofia ventricular direita
moderada e grave de 62,2%. A sobrecarga de camaras direitas é consequéncia
direta da regurgitacdo pulmonar, como também da obstrucdo do trato de saida do
VD que com o passar do tempo tende a apresentar disfuncdo e pior progndstico.
Entretanto, a insuficiéncia pulmonar € mais bem tolerada na infancia e nos primeiros
anos de pos-operatorio, com menor ocorréncia de arritmias, tal como notam Amorim

et al. (2005) e Bouzas, Kilner & Gatzoulis (2005), por exemplo.

Na amostra estudada, a insuficiéncia pulmonar foi observada em 91,9% dos
casos, sendo moderada e grave em 67,5%. A obstrucdo do trato de saida do VD
estava presente em 91,9%, sendo encontrados gradientes VD-AP acima de 45-50
mmHg em 18,9% dos pacientes. Dados da literatura apontam presenca de algum
grau de obstrucao ao fluxo pulmonar por alivio inadequado na cirurgia na maioria

dos casos, e prevaléncia variando em torno de 60% a 90% de insuficiéncia pulmonar
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consequente a comissurotomia e ao alargamento transanular (cf. Bouzas, Kilner &
Gatzoulis, 2005, por exemplo). Estudos realizados por Katz et al. (1982) mostraram
associacao de insuficiéncia pulmonar e diminuicdo da capacidade para o exercicio.
De acordo com Noorgard et al. (1996), acredita-se que uma fisiologia mais restritiva
do fluxo da via de saida de VD, com menor alargamento transanular € mais benéfica
em longo prazo, evitando dilatacdo importante do VD e menor alargamento da
duragao do QRS.

Em relacdo a insuficiéncia tricuspide foi observada em 86,5% dos casos,
sendo, entretanto, de grau leve na grande maioria (73,9%), contrastando com os
24,3% e 43,2% casos de insuficiéncia pulmonar de grau moderado e grave,
respectivamente. Na Tetralogia de Fallot a insuficiéncia tricispide sabidamente é
menos prevalente do que a insuficiéncia pulmonar, estando geralmente presente em
pacientes adultos por dilatacdo do anel valvar conseqliente a sobrecarga do VD,
levando a alteracbes do sistema de conducdo e do ritmo (Noorgard et al., 1996;
Bouzas, Kilner & Gatzoulis, 2005).

A presenca de CIV residual com repercussao hemodindmica pode vir a
comprometer a funcao do VD. Em nossa casuistica, a prevaléncia foi de 27%, mas
foram consideradas de pequeno tamanho, devendo-se notar que alguns autores
relatam CIVs de dimensdes variadas em suas amostras (cf. Gatzoulis et al., 2000).

A reoperacao foi indicada em dois pacientes deste estudo, para correcdo de
insuficiéncia pulmonar grave em um e de estenose pulmonar grave em outro. Ambos
apresentaram arritmias na avaliacdo, mas estavam clinicamente estaveis e sem
medicacdo especifica. Um deles, com arritmias e pressao sistélica alta em VD,
devera ser avaliado quanto a realizacdo de nova troca valvar por apresentar

estenose da protese.

A substituicdo da valva pulmonar tem sido indicada para reduzir a
regurgitacdo, evitando os efeitos deletérios prolongados sobre o VD, embora ainda
haja muita discussao em relacao ao tempo ideal para realizacdo do procedimento
(Frigiola et al., 2004; Karamlou et al., 2006). Estudos de Therrien et al. (2001) em
pacientes submetidos a troca valvar pulmonar, por insuficiéncia ou estenose graves,
mostraram melhora das condicées clinicas com diminuicdo das arritmias e

estabilizacao do QRS.
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O eletrocardiograma dinamico (Holter 24h), realizado em 34 pacientes
mostrou uma prevaléncia de 58,8% (20 pacientes) de arritmias, mas de ocorréncia
rara na grande maioria. Foram observadas apenas ESVs em 25% dos 20 pacientes
e apenas EVs em 35%. A associacado dos dois tipos ocorreu em 40% dos casos.
Entretanto, em cinco pacientes foram observadas EVs polimérficas (Lown Ill),
embora também de ocorréncia pouco frequente, a excecdo de um paciente, que
apresentava maior tempo de seguimento e maior idade, além de ter sido submetido

a reoperacao com troca valvar, quando ja apresentava arritmias.

O teste ergométrico realizado em trinta pacientes mostrou ocorréncia de
arritmias em 20%, do tipo extra-sistolia ventricular pouco freqtiente com excecao de

um paciente que havia sido submetido a troca valvar.

A capacidade de exercicio foi classificada como muito fraca na maioria dos
pacientes (56,7%), equivalente ao Percentii 10 (Cumming, 1978). Nesta
classificacdo o tempo de tolerdncia ao exercicio mostra alta correlagdo com o
consumo maximo de O (VO, max), indice preferencial para expressar a capacidade
funcional (Bozza & Loos, 1995).

O déficit cronotrépico foi observado em 40% dos pacientes, os quais

apresentaram indice cronotrépico inferior a 80%.

Alguns autores, tais como Katz et al. (1982) e Gatzoulis et al. (2000),
correlacionam a diminuicdo significativa da capacidade para o exercicio ao uso de
enxerto transanular e insuficiéncia pulmonar grave. Acreditamos também que a
capacidade muito fraca para o exercicio, observada na maioria dos casos
estudados, possa estar associada ao fato dos pacientes enfrentarem dificuldade
para a pratica regular de exercicios, induzida pela protecao familiar e pelo habito da
limitacao estabelecida pela doenca prévia. Tal consideracédo se baseia em grande
parte na observacdo de que alguns pacientes apresentaram um desempenho bem

mais satisfatério na mesma condig&o clinica.

Notamos ainda que os pacientes que exibiram arritmias durante o teste
ergométrico (20%) apresentaram também baixa capacidade de exercicio, e que dois
deles haviam sido submetidos a reoperacao, com idade maior na avaliagao.

Em relacdo ao duplo produto (FC x PAS) foi observada média de 21173
bpm.mmHg, sendo que 17 pacientes apresentaram um valor abaixo de 20000
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bpm.mmHg. Em estudo com criancas e adolescentes Bozza & Loos (1995) sugerem

20000 bpm.mmHg como ponto de corte entre cardiopatas e normais.

A classificacdo objetiva pelo NYHA, de acordo com os resultados do teste
ergomeétrico, mostrou que todos os pacientes se encontravam em classe funcional |,
a excecao de um paciente com baixo desempenho, manifestadamente por pouca
cooperacao, fato este comum em criancas mais jovens (Silva, Saraiva & Sobral
Filho, 2007).

No que diz respeito a associacdes entre as variaveis estudadas e ocorréncia
de arritmias, destacamos sumariamente os seguintes resultados: ndao houve
associacao significativa entre ocorréncia de arritmias ventriculares ou arritmia em
geral, com idade do paciente na cirurgia, idade na avaliacdo e tempo de seguimento
apos reparo cirargico, bem como com duragdo aumentada do complexo QRS e
insuficiéncia pulmonar grave, varidveis comumente citadas como importantes fatores
de risco (Deanfield et al., 1984; Pigula et al., 1999; Freedom & Yoo, 2004; Budts et
al., 2005).

Entretanto, foi observada associacdo significativa entre pressdo sistélica
maior de VD, expressa pelo gradiente VD-AP = 45 mmHg, e presenga de arritmia
ventricular (p=0,004) e também de arritmia geral (p=0,028), corroborando achados
de outros estudos que consideram a pressado sistolica alta em VD como fator
preditivo de arritmias, além de morte subita (Katz et al., 1982; Deanfield et al.; 1983).
Dados de Garson et al. (1979), mostraram que resultado cirargico ruim, com
elevacao residual da pressédo do VD e evolugdo com disfuncéo, estava associado a
ocorréncia de arritmia e morte subita, enquanto os de Gatzoulis et al. (2000)

correlacionam insuficiéncia pulmonar com maior sobrecarga do VD.

As andlises ainda mostraram associacao significativa entre hipertrofia
ventricular direita moderada e grave e presenca de arritmias ventriculares (p=0,026),
sendo este fator, de modo geral, também considerado preditivo na literatura
pesquisada (cf. Deanfield et al., 1984; Pigula et al. 1999; Freedoom & Yoo, 2004).

Analisando simultaneamente as variaveis segundo a Analise de Regressao
Logistica, verificou-se que o gradiente em mmHg foi significativo para predizer
arritmia ventricular em uma relacao direta, ou seja, quanto maior o gradiente maior a

propensao de arritmia ventricular nesta amostra (p=0,017).
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Finalizando o capitulo, gostariamos de ressaltar alguns aspectos
considerados relevantes, alguns deles ja mencionados em diferentes partes do
presente trabalho.

A ocorréncia de arritmias na populacdo geral com coracao estruturalmente
normal ndo é incomum. Entretanto, a associacdo de arritmia com doenca cardiaca

apresenta implicacdes mais sérias (Joffe et al., 1994).

Katz et. al. (1982) consideram que o risco de desenvolver arritmias é
proporcional a idade na cirurgia. Um paciente operado aos trinta anos tem 17 vezes
mais chance de apresentar sintomas arritmicos do que outro operado aos cinco, e
um paciente de cinco anos tem 1,4 vezes mais chance do que um de dois anos.
Estudo realizado por Matina et al. (1985) em 59 pacientes com seguimento médio de
7,5 anos, as arritmias observadas ocorreram apds seis anos de pos-operatério e
nenhum paciente operado antes de dois anos apresentou evento arritmico
ventricular. Em nossa casuistica, como visto, cinco pacientes (14,7%) apresentaram

arritmias mais complexas (Lown lIl), mas pouco frequientes, a excecdo de um deles.

Alguns autores chamam a atencao para o fato de pacientes com arritmias
complexas serem assintomaticos, devendo o clinico estar atento ao risco,
procedendo a avaliagdes adequadas para indicacdo de tratamento anti-arritmico,
embora este ainda seja um tema de muitas controvérsias, como fora apontado por
Cullen et al. (1994) e Murphy et al. (1994).

A literatura pesquisada, em geral, indica que o risco de morte subita em
seguimento tardio varia em torno de 4% a 6%, embora a freqUéncia de arritmia
ventricular detectada a partir do eletrocardiograma dinamico aponte frequéncias
maiores (em torno de 50%). Neste exame, nossos dados mostraram presenca de AV

em 44,1% da amostra, sem nenhuma ocorréncia de morte subita.

A duracao do QRS maior que 180ms é um fator preditivo de suma importancia
para arritmia cardiaca e morte subita. Em nossa casuistica o maior valor encontrado
foi de 160 ms, sendo que em 59,4% dos pacientes a duracdo do QRS era = 120 ms,
devendo-se notar que diferentes trabalhos mostram que esta medida aumenta com
o tempo de seguimento (cf. Abd el Rahman et al., 2000, por exemplo).

Varios pesquisadores sugerem que tanto os efeitos residuais apds a correcao
cirdrgica como os efeitos da doenca nos pacientes ndo operados em idade precoce
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levam a danos progressivos no coracao do paciente portador de Tetralogia de Fallot,
havendo diversos estudos com relato de baixa incidéncia de arritmias em criangas
submetidas a correcao cirurgica quando mais jovens (Katz et al., 1982; Joffe et al.
1994; Pigula et al., 1999; Alexiou et al. 2001, entre outros).

E importante enfatizar que as mudancas sdo tempo-dependentes, e as
agressbes ao VD, com fibrose, dilatacdo e hipertrofia sdo base para o
desenvolvimento de arritmias cardiacas, principalmente as mais graves,
consideradas pela maioria dos autores pesquisados como a maior causa provavel

de morte subita tardia apds reparo cirurgico na Tetralogia de Fallot.



7. CONCLUSOES

- Foi observada uma prevaléncia de arritmia de 8,1% entre 37 pacientes no
eletrocardiograma de repouso, de 20% entre 30 pacientes no teste ergométrico, e de

58,8% entre 34 pacientes no eletrocardiograma dinamico (Holter 24h).

- Tomando-se os dados do Holter 24h, as arritmias ventriculares foram mais
freqUentes do que as supraventriculares, mas de ocorréncia rara e de tipo benigno
na grande maioria dos pacientes.

- As lesGes mais prevalentes ao estudo ecocardiografico foram hipertrofia

ventricular direita moderada, insuficiéncia pulmonar grave e estenose pulmonar leve.

- Foi observada uma baixa capacidade de exercicio em 90% dos pacientes
submetidos ao teste ergométrico.

- A alteracao eletrocardiografica mais freqlente foi o bloqueio do ramo direito.

- Os pacientes submetidos a reoperacao tardia apresentaram, além de baixa

tolerancia ao exercicio, arritmias durante a avaliagdo ergométrica.

- Os fatores encontrados associados a ocorréncia de arritmia foram a
hipertrofia ventricular direita moderada e grave, e a obstrucédo ao fluxo pulmonar com
gradiente sistélico VD/AP = 45mmHg.

- Com base na andlise da Regressao Logistica, o aumento do gradiente
pressorico ventricular direito (numérico) foi considerado como fator preditivo para
arritmia ventricular em uma relacao direta nesta amostra, ou seja, quanto maior o

gradiente maior a propensao para arritmia ventricular.

- Nenhum paciente necessitou uso de medicagdo antiarritmica ou estudo
eletrofisiolégico. Apenas um paciente, com gradiente VD/AP de 80mmHg e arritmias

ventriculares freqlentes, devera ser encaminhado para nova troca valvar pulmonar.

- A grande maioria dos pacientes (96%) se encontrava assintomatica e em
classe funcional |, ndo tendo ocorrido mortalidade tardia.



8. RECOMENDACOES

A monitoracao regular dos pacientes ap0s correcao cirurgica da Tetralogia de
Fallot com exames clinicos e complementares é essencial, estando a freqténcia dos

mesmos na dependéncia dos achados.

Complicacbes tardias podem ocorrer, mas o reconhecimento e deteccao
precoces somente podem ser feitos através do acompanhamento ambulatorial de

longo prazo.

A deciséo para o tratamento de arritmias ventriculares é complexa, face as
inumeras controvérsias, devendo ser levados em conta os dados clinicos e
laboratoriais, com avaliagdo de todas as possibilidades terapéuticas para um melhor

resultado.
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