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INTRODUCAQ



Em 1888, os trabalhos de A. Fa110t40 , pela primeira vez, for-
neceram uma definigdo anatomica da cardiopatia que leva seu nome, iso-
lando-a das outras cardiopatias cianogénicas. Somente em 1944, realizan-
do a intervengao cirurgica paliativa concebida por Taussig, conseguiu
Bealock 23 abrir novas perspectivas para o tratamento desta malformagao
congénita. Esta intervengdo cirurgica consiste, classicamente em anasto-
mosar a artéria subcldvia esquerda ao ramo da artéria pulmonar do mesmo
lado, o que confere melhora importante do ponto de vista clinico, motivo
bastante para que seja ainda o procedimento paliativo mais utilizado
nesta circunstancia. Permitiu esta nova operagao progressos fundamentais
no tratamento cirirgico das cardiopatias com baixo débito pulmonar e em

5

particular da tetralogia de Fallot 8 , também denominada tétrade de

Fallot.

A cirurgia da tetralogia de Fallot beneficiou-se em 1948 da
intervengao de Brock, que consiste em um tratamento direto das lesOes
por dilatacao do obstaculo pulmonar, ou se necessario através de uma

27 | Mas foi Lillehei em 195451 quem implantou um ver-

infundibulectomia
dadeiro marco na histdria da cirurgia desta cardiopatia, efetuando a
corregao anatomica completa, com auxilio de uma circulagao cruzada entre

um doador e o operado.

A criagao de um oxigenador externo em 1955 por Dewall, facili-
tou a repetigao da cirurgia, melhorando os resultados operatorios. Gra-
gas abs progressos posteriores da circulagao extracorporea e dos oxige-
nadores, a cirurgia de reparagao completa da tetralogia de Fallot, tor-
nou-se possivel em criangas cada vez mais jovens, com mortalidade global
precoce, nas criangas menores de 2 anos, variando entre 6% e 10%, em nu-

merosas equipes 1'30'45'54.



As tentativas para o tratamento cirurgico precoce da tetralo-
gia de Fallot justificam-se, por um lado, pela sua histéria natural, re-
velando expectativa de vida restrita, com 51% de mortalidade aos 3 anos
e 76% aos 10 anos quando sem cirurgia 17 . Por outro lado, sobressaem
resultados decepcionantes a anastomoses paliativas isoladas quanto a

prevengao das complicagoes clinicas nesta afecgao.

Diante destes fatos, existe uma tendéncia atual em favor da
corregao cirirgica completa da tetralogia de Fallot em  baixa  idade.
A importancia do fascinante tema nos induziu ao seu melhor estudo, don-

de a elaboracao do presente trabalho que tem como objetivos:

- apreciar os resultados cinirgicos da corregcao completa da
tetralogia de Fallot num grupo de 52 operados com peso corporal inferior

a 10 quilogramas e de analisar as causas de sua mortalidade precoce;

- tentar selecionar critérios que definam os melhores candida-
tos a cirurgia de reparagao completa desta afecgao em criangas com menos

de 10 quilogramas de peso.

EMBRIOILOGIA

A embriologia da tetralogia de Fallot é ainda assunto que com-
porta discussOes. Os trabalhos de Van Rokitansky em 1875 7 sugerem que
a anomalia da septagao tronco-conal € a origem da malformagido, pois o
deslocamento anterior do septo conal o impede de participar na formagao
do septo ventricular. Em acordo com a embriologia classica, Harley em

1961 %5 , admite que a hipoplasia do infundibulo pulmonar seja secunda-

ria, em parte, a um defeito da septacido conal, como também a dextroposi-

gao da aorta. Esta teoria é apoiada pelas constatagoes de Kjellberg em.

71
1955 e de Edwards em 1965 , ao notarem que o deslocamento para fren-



te da "banda" parietal, e em conseqgliéncia da crista supraventricular do
cone, € a causa do estreitamento infundibular pulmonar e da dextroposi-
cao da aorta.

111 em 1970, propoem que a tetralogia de

Van Praagh e col.
Fallot corresponda a uma sO anomalia (monologia): subdesenvolvimento do
infundibulo subpulmonar, com suas conseqiiéncias. A "banda" parietal
(crista supraventricular) e a parede livre do infundibulo formam um cone
subpulmonar pequenc (subdesenvolvido). Ao contrario, a "banda" septal
seria bem formada. Eles defendem que este defeito é o responsavel pelas
outras anomalias da tetralogia de Fallot, a saber: Comunicagao interven-
tricular infra-cristal, dextroposigao da aorta, estenose infundibular

pulmonar e hipertrofia do ventriculo direito.

Esta hipdtese é contestada por outros autoresl4’34

, que nao
podem explicar as anomalias de dextroposigao da aorta, de estenose sub-
pulmonar e deslocamento para frente do infundibulo pulmonar, sem langar
mao dos defeitos de rotacao e de septagao tronco-conal. A regressao in-
suficiente do mesénquima que enche o infundibulo durante o periodo em-
briondrio, pode ser responsavel, em parte, pela existéncia da estenose

infundibular, em decorrencia da massa fibro-muscular anormal &7 .

Qualquer seja a opgao aceita, a tetralogia de Fallot como um
mosaico de modalidades anatomicas de gravidade variavel, indo da forma
menor Com apenas estenose valvular pulmonar e infundibular, a forma maior
com hipoplasia e/ou atresia pulmonar orificial e estenoses distais dos

ramos pulmonares.

As anomalias extra-cardiacas sao freqlientes, mas ndo fundamen-
tais para o resultado cirirgico. As Osseas em particular s3o correntes,

podendo facilmente passar desapercebidas, sobretudo nos lactentes, tendo



maior prevaléncia nas criancas maiores. As anomalias renais e digestivas,
o estrabismo sao igualmente comuns.
As anomalias associadas com uma implicagdo cirurgica ou in-

fluindo sobre o progndstico sdo:

- Croca adrtica a direita. E a anomalia mais encontrada (20% dos
casos, aproximadamente) acompanhada ou ndo de uma artéria subclavia es-
querda retro-esofagica. Seu conhecimento € importante, visando a escolha
do lado para uma eventual anastomose sistémico-pulmonar.

- Persistencia da veia cava superior esquerda, (5 a 8%) para cer-

tos autores96’58

e de (1,5 a 12,5%) para outros 3 , € mais frequente
nos casos de arco adrtico a direita e seu conhecimento é fundamental no

momento da instalagao da circulagdo extra-corporea.

- Anomalias das artérias coronarias s3ac de uma importancia ca-
pital, pois a infundibulectomia pode ser impedida pela existencia de
uma artéria marginal do bordo direito ou de uma artéria inter-ventricu-
lar anterior nascendo da artéria corondria direita e cruzando o infundi-
bulo do ventriculo direito. Mais raramente ainda, podemos encontrar uma

artéria corondria unica, nascendo do Ostio direito.

ANATOMIA PATOLOGICA

E de inquestionavel importancia o adequado conhecimento dos

37,40,42,86,113

aspectos anatomo-patoldgicos desta afecgao , COm expressi-

vas implicagoes diagndsticas e terapeuticas.

Do ponto de vista cirirgico, a corregcao da estenose da via de

saida pulmonar e da comunicagao inter-ventricular sdo os procedimentos

mais importantes face aos quatro achados classicos da tetralogia de Fallot:

- Estenose infundibulo - pulmonar.



- Comunicagao interventricular
- Dextroposicao da aorta

- Hipertrofia ventricular direita.
1. Estenose da via de saida do ventriculo direito.

Ela é constante, apesar da sua variabilidade no que diz respei-
to ao tipo e extensao, sendo sua gravidade o fator determinante do prog-

nostico.

O elemento mais importante é a estenose infundibular, que pode
se localizar proximo ou distante das valvas pulmonares. Quando a esteno-
se infundibular se localiza proximo as valvas pulmonares e existe uma
hipoplasia do anel pulmonar associada, aparecem aquelas fregqlientemente
comprometidas. A estenose infundibula;: pode ser em forma de diafragma, o
que determina a formagao de uma pequena camara entre ela e as valvas pul-
monares, ou se apresentar do tipo fibro-muscular, mais ou menos longa,
formando um canal estreito. Em aproximadamente um quarto dos casos, a

estenose é difusa, com hipoplasia do anel pulmonar.

O orificio pulmonar, freqllentemente pequeno, encontra-se cons-
tituido por valvas pulmonares, comumente bicuspides e, em quase 2/3 dos
casos, estenosados. A fusao das comissuras adquire habitualmente uma for-

ma em "cratera”, deixando permeavel um pequeno orificio central.

A agenesia como a atresia das valvas pulmonares sao bem mais
raras e, do ponto de vista cirﬁrgicq, saem um pouco do contexto da tetra-
logia “e Fallot.

Bs estenoses distais sobre os ramos da artéria pulmonar ou a
hipoplasia relativa de um ou de ambos OS ramos nao sao muito frequentes
se levarmos em conta todas as formas de tetralogia de Fallot , tornan-

do-se, porém, bem mais comuns, se considerados os casos Qque necessitam



desde os primeiros meses de vida reparagao de suas cardiopatias, em ra-

z30 da ma-tolerancia clinica.

A artéria pulmonar unica é encontrada em 1,4% das tetralogias

de Fallot.
2. Cammicacao interventricular (CIV)

A CIV na tetralogia de Fallot € larga,geralmente isolada, lo-
calizada no septo membranoso, de forma habitualmente triangular, com a
base constituida pelo bordo posterior do septo muscular. Visto do ven-
triculo esquerdo, o defeito septal esta proximo ao anel adrtico e loca-
liza-se abaixo da unido da cuspides direita e posterior da aorta. Vista
do ventriculo direito, ela situa-se abaixo do "espordo de Wolff" (cris-
ta supra-ventricular) habitualmente parcialmente escondida pela cuspi-
de da valva tricuspide. Muito raramente pode existir um segundo defeito

septal no septo muscular (trabeculado).

A passagem do feixe de Hiss sobre a margem postero-inferior
da CIV é um dado anatdmico de conhecimento essencial para a correcao da

tetralogia de Fallot??,

3. Dextroposicao da aorta

A dextroposicao da aorta €, possivelmente, o resultado
das anomalias de septacao e de rotagao tronco—cona134. Existe, também,
uma rotagao anti-hordria da origem da aorta, que leva a ciispide ndo co-
ronariana da valva aortica mais a direita e mais para frente que normal-

mente. A dextroposigao da aorta estd em relagdo direta com a gravida-

de da estenose infundibular pulmonar.



4. Aanomalias associadas.
A tetralogia de Fallot acompanha-se comumente de outras mal-

6,90,116

formagoes ou anomalias . Algumas sao freqllentes, como a croga

adrtica a direita (20% dos casos aproximadamente), a comunicagao inter-

‘atrial (3 a 12,4%), a persistencia do canal arterial (7,4 a 8,6%). Ou~

tras s3o mais raras,como as anomalias corondrias (2,4 a 6,4%).

A existéncia de uma comunicagao inter-atrial (CIA) tipo os-
tium secundum ou a persisténcia de um foramem oval s3o frequentes, porém
nao dificultam de maneira importante a reparacao completa da tetralogia
de Fallot. O mesmo nao se pode dizer da CIA tipo ostium primum, que ¢

rara (0,4 a 2,7%).



PACIENTES E METODOS



O presente estudo € retrospectivo, decorrente de cuidadosa a-
ndlise de prontudrios de portadores de tetralogia de Fallot durante um
periodo de oito anos, atendidos no Servigo de Cardiologia C.H.U. Henri

Mondor, Paris.

Entre novembro de 1977 e marco de 1985, corregao completa da
tetralogia de Fallot foi efetuada em 52 pacientes de baixa idade, com
peso inferior a 10 kg. Todos eram portadores de tetralogia de Fallot de-
finida pela existéncia de estenose infundibular pulmonar associada ou
n3o a uma estenose valvar pulmonar; de CIV larga, na posigao habitual;
aorta dextroposta e hipertrofia ventricular direita. Do ponto de vista
cirirgico, somente os dois pfimeiros critérios sao importantes, como a-

9

firma Kirklin 62 . Os demais sio secundarios & estenose infundibulo-

valvar e nao determinam dificuldades particulares durante aquele procedi

mento cirurgico.

DIAGNOSTICO

&

Clinico

Todos os pacientes incluidos neste estudo receberam diagnds-
tico clinico de tetralogia de Fallot, baseado na existéncia dos seguin-
tes elementos: cianose em repouso e ao esforco, ausculta cardiaca evi-
denciando sopro sistolico de ejegcao, de intensidade variando de 1 a 3,
numa escala de O a 6, melhor audivel no 22 e 32 espagos intercostais, a
esquerda do esterno; segunda bulha cardiaca normal ou discretamente au-
mentada devido a dextroposicao da aorta, que aproxima esta da parede to-
racica. Em um certo mimero de pacientes a segunda bulha cardiaca é con-
siderada tnica, sem que isto signifique a existéncia de uma atrresia da

valva pulmonar.

-10-
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ELETROCARDIOGRAMA

Este exame foi efetuado em todos os pacientes no pré-operato-
rio, utilizando um aparelho de trés canais SIEMENS-ELEMA - MINGOCARD 3-
a jato de tinta. Foram utilizados seis derivacoes periféricas e deriva-

coes precordiais.

O ritmo cardiaco era sinusal, sem disturbios da condugao atrio-

ventricular e intra-ventricular no pré-operatdrio.

0 eixo do QRS apresentava-se desviado para a direita, em média
a 1202, e somente um dos pacientes apresentou o eixo do QRS perperdicu-

lar ao plano frontal, com sinais de hipertrofia biventricular.

O espago PR estava compreendido entre 8 e 15 centésimos de se-
gundo.

Sobre as derivagoes precordiais, os sinais de hipertrofia di-
reita foram a regra, com excegao de quatro pacientes que apresentavam si-
nais de hipertrofia biventricular. A onda T foli positiva em V1 na quase

totalidade dos pacientes.

RADIOGRAFIA TORAGICA

B radiografia toracica em posigao pdstero-anterior mostrou o
aspecto caracteristico da sombra cardiaca, com a ponta do coragao levan-
tada acima do diafragma, acompanhada de escavagao do arco médio da mar-
gem esquerda da sombra cardiaca (coragao em bota). O  indice  cardio-
toracico mostrava um volume cardiaco discretamente aumentado. A vascula-
rizagao pulmonar estava diminuida na maioria dos casos, com excegao de

nove pacientes “em que ela apresentava-se dentro da normalidade.



BOOCARDIOGRAMA

Foi utilizado um aparelho ATL "Echo-Doppler analyser" MK 600.

O exame ecocardiografico, em modo M (tempo e movimento) e bi-
dimensional, com a visualizagao da aorta cavalgando o septo, a presenga
de uma grande CIV em posigao posterior e infra-cristal e a existéncia de
um obstaculo mais ou menos importante na via de saida do ventriculo di-
reito, nas valvas pulmonares e/ou no tronco da artéria pulmonar. A ava-
liagao do calibre dos ramos da artéria pulmonar, pelo método ecocardio-

grafico, nao foi sempre possivel.

CATETERISMO CARDIACO

Todos os pacientes foram sufmetidos a estudo hemodinamico com-
pleto. O cateterismo cardiaco foi efetuado sob anestesia geral com o
dcido aminoburitico associado a um derivado benzodiazepinico, ou sob
anestesia local com premediagao com clorpromazina na dose de 2 mg por

quilograma de peso e com um barbiturico de agao longa (fencbarbital) na

dose de 5 mg/kg. A anestesia local foi feita com lidocaina a 1%, sem adre-

nalina. Nos lactentes nos primeiros meses de vida, evitou-se a utiliza-

gao da anestesia geral, pelo risco de crises hipdxicas.

A via percutdnea venosa femoral foi utilizada em todos, segun-
do o método de Seldinger, permitindo atingir-se o ventriculo esquerdo

através do foramen oval e a aorta através da CIV.

Quando o cateterismo do ventriculo esquerdo e/ou aorta foi im-
possivel pela via venosa, optou-se pela via arterial retrograda, por

pungao da artéria femoral.

As pressoes foram medidas em todas as cavidades cardiacas, com
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coleta de amostras sangliineas para medidas oximétricas. Nas criangas hi-
poxémicas o cateterismo da artéria pulmonar foi evitado por ser em geral

muito mal tolerado.

As angiografias ventriculares esquerdas foram feitas em radio-
cinema (50 a 100 imagens por segundo), com um contraste iso-osmolar, em
plano frontal e perfil) se necessario em obliqua anterior esquerda com

10,39 . Na exe-

inclinagdo cranio-caudal segqundo a técnica de Bargeron
cugdo da angiocardiografia utilizava-se injetor elétrico, sendo a quanti-
dade do contraste iodado injetado de 1 a 1,5 ml/kg do peso corporeo. A
| angiografia ventricular esquerda nestas incidencias visava informar ao

cirurgido sobre a existéncia ou ndo de CIV miltiplas, o tamanho e a lo-

calizacio da CIV o estado dos aparelhos mitral e adrtico.

Exigiu este procedimento injegao de um volume de contraste de
1 ml/kg e una velocidade de filmagem de aproximadamente 50 imagens por
segundo. A andlise da distribuiGdo corondria é um dos pontos essenciais
desta parte do exame, na medida em que uma anomalia da disposigao ana-

tomica condiciona a escolha do tipo de tratamento cinirgico.

A angiografia ventricular direita foi efetuada em incidencias
frontal e perfil e, para melhor evidenciar a bifurcagao e os ramos di-
reito e esquerdo da artéria pulmonar, empregou-se a incidéncia cra-
nio-caudal. O volume de contraste utilizado foi de 1 a 1,5 nl/kg, com uma

velocidade de filmagem de 50 a 100 imagens/segundo.

No c.ontexto das tetralogias de Fallot com auséncia de um dos
ramos da artéria pulmonar, se a angiografia ventricular direita nao per-
mitisse visualizar com clareza a bifurcagao e os ramos da artéria pul-
monar, uma injegdo suplementar de contraste era feita nas veias pulmo-

nares, segundo o método descrito por Singh 105
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PACIENTES
CRONOLOGIA DAS CIRURGICAS

Constatamos média anual de 6,5 pacientes, tendo a maioria (67%)
se submetido a corregao completa da tetralogia de Fallot no periodo com-

preendido entre 1980 e 1984.

(o] gréfico n? 1 mostra o nimero de operados em cada ano, e
também aqueles que foram submetidos, anteriormente, a uma anastomose pa-

liativa sistémico-pulmonar.

IDADE DOS OPERADOS

A idade dos pacientes no momento da reparagao cirurgica es-
tendeu-se de 1 mes a 32 meses, com uma média de idade de 16 * 8 meses.
O grafico n? 2 nos da a distribuigao dos operados, segundo as faixas e-

tarias.

PESO CORPORAL

O peso dos nossos 52 pacientes no momento da corregao cirur-

gica variou de 3 kg a 10 kg, com média de 7,7 kg.

O grafico n? 3 mostra-nos o mimero de operados segundo faixas

de peso. Entre nossos pacientes, 50% apresentavam peso corporal superior

a 8 kg e inferior ou igual a 10 kg; 17% tinham peso inferior a 6 kg e -

nos 33% restantes registrou-se peso compreendido entre 6 a 8 kg no mo-

mento da reparagao cirurgica.

SEXO

Dos 52 pacientes operados, 28 eram do sexo masculino (54%) e
24 do sexo feminino (46%), sem diferenga significativa entre os dois

grupos.
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Grafico n® 1: Distribuigdo das corregoes cinirgicas completas da Tetralogia de Fallot entre 1977 e 1985.
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Grafico n® 2: Distribuicdo dos pacientes submetidos a corregao cirirgica completa de Tetralogia de Fallot, segundo a idade
em meses.
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Grafico n® 3: Distribuigdo dos pacientes, conforme o peso cor-
poreo, no momento da corregao completa de Tetra-
logia de Fallot.
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MEDIA ETARIA DOS OPERADOS NOS DIVERSOS ANOS

O nimero de operados, nos diferentes anos, nao revelou diferen-

gas significativas, no que diz respeito as respectivas médias de ida-

de, conforme o registrado no grafico 4.

ESTADO CLINIOO PRE-OPERATORIO

Nossos pacientes foram divididos em 4 classes, segundo o esta-

do clinico.pré-operatdrio, na dependéncia do grau de cianose e da exis-

téncia ou ndo de crises hipdxicas paroxisticas.

-18-

A classificagao proposta € a seguinte, adaptada de Jauminso:

Classe 1 - ausencia de cianose, ou cianose surgindo aos esforgos
importantes.

Classe I1 - ausencia de cianose ou cianose aparecendo aos

esforcos ., associada a crises hipdxicas paro-

xisticas.
Classe III - cianose permanente, que se acentua aos esforgos.
Classe IV - cianose permanente associada a episddios de

crise hipoxicas paroxisticas.

Na tabela seguinte (Tabela 1) foram distribuidos os pacientes,

de acordo com esta classificagao.

Tabela 1 - Dlstrlb.ugao dos pacientes, sequndo o estado clinico pré-opera-

torio (Classificacao de Jaumin, modificada)(60).

Classe Porcentagem % Numero de pacientes
I 15 8
11 19 10
I1I 25 13
v

40 21
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Grafico n® 4 - Distribuigdo das médias etdrias dos pacientes submetidos

a corregdo completa de Tetralogia de Fallot, segqundo ca-

da ano da realizagao do procedimento cirirgico.
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METODOS

CRITERIOS ANGIOGRAFIOOS DE GRAVIDADE

Além dos critérios clinicos mencionados, pareceu-nos importan-
te classificar os pacientes segundo as caracteristicas angiograficas, le-
vando em consideracao a qualidade da via de saida do ventriculo direito,
as dimensodes -do anel pulmonar e do tronco da artéria pulmonar. Os ramos
direito e esquerdo da artéria pulmonar foram particularmente tomados em
consideragao e, as dimensoes dos mesmos foram medidas e normalizadas em
relacao ao difmetro da aorta descendente ao nivel do diafragma. Levamos
em conta, também, na apreciagao pré-operatdria da gravidade da tetralo-
gia de Fallot a existéncia de defeitos associados, notadamente as anoma-

lias das artérias corondrias e as CIV miltiplas.

Os pacientes foram classificados em dois grupos, em fungao dos

resultados do cateterismo cardiaco, sequndo seguintes critérios:

Grupo 1 - Pacientes portadores de hipoplasia acentuada dos ra-
mos da artéria pulmonar. Diametro de Artéria Pulmo-
nar Direita (dAPD) + Didmetro da Artéria Pulmonar
Esquerda (dAPE) sobre o diametro da aorta descenden-
te (QAodesc).<€ 1,5 (Fig. 1).

Grupo 2 - A relagao acima descrita > 1,5 (Fig. 2).

Nestes dois grupos ndo estdo incluidos os pacientes que foram
suometidos anteriormente a uma anastomose paliativa sistémico-pulmonar
do tipo Blalock-Taussig ou de modificacao da anastomose classica. Foram
excluidos do estudo pacientes portadores de determinada anomalia associa-

da que implicasse em variante técnica, como a existéncia de uma artéria



Figura 1 - Ramos da artéria pulmonar.
Diametro APD + APE/Ao desc. < 1,5
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Figura 2 - Ramos da artéria pulmonar.
Didmetro APD + APE/Ao desc.> 1,5

-22-



coronaria anormal diante do infundibulo do ventriculo direito, obrigando
a interposigdo de um tubo de Goretex entre o ventriculo direito e a ar-
téria pulmonar. Foram também eliminados os pacientes que nao tinham fil-
mes angiograficos de qualidade técnica suficiente que permitisse medida

fidedigna da relagao AAPD + dAPG/AAodesc.

Nao 1levamos em consideracao no estudo as dimensoes do anel pul-
monar, pois seu estreitamento, mesmo que importante, ndao € considerado

como fato maior de aumento da mortalidade pos-operatdria imediata.

Em 38 casos, selecionados segundo o exposto, pode o cateteris-
mo cardiaco caracterizar a seguinte distribuigao, obedecendo os critérios
adotados:

Grupo 1, 8 pacientes (21%) e Grupo 2, 30 casos (79%).
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CORRECAO OOMPLETA PRECEDIDA OU NAO DE CIRURGIA PALIATIVA.

Entre os 52 pacientes que foram submetidos a corregac completa,
10 (19%) submeteram-se anteriormente a uma intervengao cinirgica paliati-
va do tipo Blalock-Taussig ou a interposiGao de um tubo de "gore-tex" en-
tre a aorta e um dos ramos da artéria pulmonar (Blalock-Taussig modifi-
cado) (Tabela 2). Procedeu-se a anatomose sistémico-pulmonar do lado di-
reito em 7 dos 10 pacientes (70%) e do lado esquerdo em 3 dos 10 pacien-
tes (30%). Em um paciente a anastomose foi efetuada entre a aorta e o
tronco da artéria pulmonar. Um paciente foi submetido a duas anatomo-
ses paliativas antes da reparagao completa, sendo uma a esquerda seguida
de uma outra a direita 2 meses apds, em razdo da insuficiéncia da primei-

ra anastomose, apesar da sua permeabilidade.

A anastomose sisteémico-pulmonar realizou-se sistematicamente
do 1lado oposto a croga adrtica, com excegao de um paciente, que foi
submetido a duas anastomoses paliativas antes da correcao completa, ten-

do a anastomose efetuada do mesmo lado que a croca adrtica.

Os 42 pacientes submetidos a corregao completa de primeira in-
tengao (sem anastomose paliativa anterior) foram operados com idades ex-

tremas de 1 mes a 32 meses (média de 15,6 meses).

Nos 10 pacientes corrigidos apds uma anastomose paliativa, va-
riou a idade, entre os extremos de 8 a 32 meses (média de 17 meses e

15 dias).

A corregao completa foi efetuada, apds um intervalo médio ‘de
13 meses, a partir da data da Ultima anastomose paliativa sistémico-
pulmonar (extremos de 14 dias a 25 meses).

Todas as anastomoses sistémico-pulmonares eram permedveis no



Tabela 2 - Distribuigao de pacientes submetidos a corregao total de Tetra-
logia de Fallot, anoa ano, com ou sem procedimento cirurgico pa-

liativo prévio.

CIRURGIA PALIATIVA Correcao Numero de
Ano  Plalock- Tubo de Total Completa Operados

Taussig Gore-tex Isolada
1977 2 2
1978 1 1 3 4
1979 1 1 5 6
1980 1 2 3 5 8
1981 1 1 6 7
1982 2 2 9 11
1983 1 1 2 5 7
1984 5 5
1985 2 2

Total 4 6 10 42 52




momento da reparagao completa, com excegao de uma efetuada 10 meses an-

tes por intermédio de tubo de "gore-tex" de 6 mm de diametro.

CRITERIOS PARA INDICACAO CIRURGICA DE OORRECAO COMPLETA

As indicagOes operatdrias de correcao completa, de primeira
intengao ou apds anastomose paliativa sistémico-pulmonar, foram feitas
em fungdo da existéncia de uma cianose grave (saturagao de oxigenio me-
nor que 70%) em 32 pacientes (64% do total). A existéncia de crises hipd-
xicas foram responsaveis pela indicagao cirurgica em 21 pacientes (40%
do total). Finalmente, foram operados 11 pacientes (22%) de maneira sis-
temdtica, uma vez o diagndstico feito e a operabilidade comprovada pelo

cateterismo cardiaco e pela angiografia.

TYONICA DA CORRECAO OOMPLETA

A reparagao completa da tetralogia de Fallot necessita de um
sistema de circulagao extracorporea (CEC) que permita a realizagao do

tempo intra-cardiaco da cirurgia.

Compreende o fechamento da comunicagao inter-ventricular (CIV)
e a retirada do obstdculo a ejegao do ventriculo direito, que pode se

situar em niveis variados:

infundibulo do ventriculo direito

anel pulmonar

valvas pulmonares

tronco da artéria pulmonar

ramos da artéria pulmonar

Nos pacientes que foram submetidos anteriormente a uma anasto-

mose sistemico-pulmonar, o primeiro tempo cirurgico consiste na dis-
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secgao e ligadura das anastomoses, no inicio da CEC, por intermédio de
uma dupla ligadura completada pela colocagao de um "clip" ou, pela sim-
ples colocagao de um "clip" se a anastomose paliativa foi feita com um
tubo de goretex.

Analisaremos subseglientemente as diversas etapas do procedi-
mento cirurgico completo em fungao das solugoes cirurgicas adotadas nos

52 pacientes da série estudada.

A - CIRCULACAO EXTRA-CORPOREA (CEC):

A CEC permite a parada temporaria das fungoes cardiacas e pul-
monares do operado. O sangue venoso colhido ao nivel das veias cavas ¢
canalizado, oxigenado e depurado do gas carbonico no oxigenados (do tipo
de membrana nos nossos pacientes), e re-injetado para o sistema arte-

rial por uma canula introduzida na aorta ascendente.

O circuito permanece heparinizado para a prevengao de trombose,

sendo a heparina neutralizada progressivamente, ao final da CEC.

O curto-circuito cardio-pulmonar criado pela CEC permite a in-

terrupcao da ventilagao e o esvaziamento das cavidades cardiacas.

A instalacao da CEC é feita de maneira classica:

- Esternotomia mediana, seguida de abertura do pericdrdio e
retirada de um fragmento de tecido pericardico para uma eventual plastia
do infundibulo pulmonar com o mesmo. A abertura do pericardio é preferen -
cialmente feita lateralmente.

- A drenagem venosa € realizada por canulagao da veia cava su-
periér pela auricula direita e da veia cava inferior pela parede lateral

do atrio direito.

-27-



- 0 retorno do sangue oxigenado (arterial) faz-se por canula-
gao da aorta ao nivel da porgao ascendente da mesma antes da emergencia
do tronco braquiocefalico.

- 0 esvaziamento das cavidades esquerdas € realizado pela veia
pulmonar superior direita ou pela auricula esquerda, atraves de uma canu-
la.

- A protecao miocardica € assegurada, apos obter-se uma CEC a
grande débito, por hipotermia geral a 202C, uma hipotermia local com Sor o
gelado a 0°C - 42C, renovada a cada 15 min. e finalmente por uma cardio-

plegia com solucao de potassio.

- O clampeamento da aorta é efetuado exatamente antes da intro-

dugao da cardioplegia.

B - REPARACAO COMPLETA:

A cura completa na sala de cirurgia comega pela colocagao do
paciente em dectibito dorsal. Um "coxim” é colocado entre os omoplatas o
que permite horizontalizar o esterno, ao tempo em que se instala uma ca-
nula intra-arterial na artéria radial. O controle da diurese horaria é
feito por intermédio de uma sonda vesical e o controle da temperatura
corporal através de uma sonda termométrica retal.

A etapa seguinte é a esternotomia mediana e a abertura do peri-
cdrdio, de maneira assimétrica, para preservar ao maximo o tecido utili-
zavel para uma eventual plastica de alargamento do infundibulo pulmonar.

A CEC é instalada, como vimos anteriormente.

- A exploragao das lesoes com o coragao fechado mostra um ven-
triculo direito grande, globoso, encobrindo o ventriculo esquerdo que
parece pequeno. Chama a atengao a aorta volumosa, ao lado da artéria pul -

monar pequena e pouco cheia, com trajeto bem horizontalizado no plano
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antero-posterior.
Em relacao a infundibulo-pulmonar, procura-se avaliar a seve-

ridade da obstrucao infundibular e o estado do anel valvar pulmonar.

A distribuigdo corondria sobre a face anterior do infundibulo
pulmonar € capital para a reparagao completa >, pois ela determina o
tipo e o tamanho da ;’.nfmdib;lectomia, ou a contra-indica. Dois dos pa-
cientes da nossa série foram submetidos a uma infundibulectomia muito bai-
Xa, . em razao da existencia da artéria interventricular anterior nascen-
do da coronaria direita no primeiro paciente e da presenca de grandes
ramos marginais direito dispostos sobre o infundibulo no outro paciente.
Um outro caso necessitou uma infundibulectomia transversal, em razao de

uma artéria interventricular anterior que nascia da coronaria direita.

- ApSs o estudo da anatomia patoldgica do coragao, procura-
se identificar as anomalias associadas ou é existéncia de uma anastomo-
se paliativa sistemico-pulmonar.

Veia cava superior esquerda estava presente em dois dos nos-
sos pacientes,tendo sido isolada em um deles e canulada no outro. Se
Se presente o canal arterial permeavel deve ser ligado e seccionado, an-
tes da instalagao da CEC.

Quando existia uma anastomose sistémico-pulmonar, o "controle”
era efetuado por uma dupla ligadura como descrito antes. A técnica de
"controle" das anastomoses do tipo Blalock-Taussig consiste em ligadura
e secgao da anastomose, O que evita a atragao para o alto da artéria pul -
monar implicada na anastomose paliativa.

- A infundibulectomia, destinada a expor as lesoes intracar-
diacas e a permitir sua reparagdo, deve, assegurando amplo campo cirur-
gico, respeitar a circulagao coronaria e comprometer o minimo possivel

a contratilidade do ventriculo direito.
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Antes da ventriculotomia, todos os pacientes foram submetidos
a uma atriotomia direita, para fechamento de um foramem oval permeavel
ou de uma comunicagao inter-atrial (CIA) por pontos separados. Apenas em
um paciente a CIA (tipo ostium secundum), foi fechada por intermédio de

um pecqueno "patch" de Dacron.

As ventriculotomias (infundibulectomias) foram longitudinais,
sequndo o eixo maior do infundibulo e altas na quase totalidade dos pa-
cientes em razao da existencia de anomalias de distribuigao coronaria,
em dois pacientes, como referido antes, a infundibulectomia foi efetuada
mais baixa e mais longitudinalmente , em um caso a infundibulectomia foi
transversal. BEm dois outros enfermos nao foi efetuado a infundibulectomia,
pois o procedimento cirurgico foi efetuado por via atrial direita, sendo

38,20,110

combinado 'a uma arteriotomia pulmonar um paciente.

Se necessario, a ventriculotomia longitudinal sobre a face an-
terior do infundibulo do ventriculo direito foi prolongada atraves do
anel pulmonar e tronco da artéria pulmonar, em fungao do tamanho do a-

nel pulmonar medido por uma vela de Hegar, durante a cirurgia.

A reparégao intra-cardiaca compreende essencialmente 3 etapas:
1) fechamento da comunicagao inter-ventricular (CIV), o que ao mesmo tem-
po recoloca o orificio adrtico exclusivamente sobre o ventriculo esquer-
do (corregao da dextraposigao da aorta). 2) abertura da estenose sobre
a via de saida do ventriculo direito, em toda sua extensao. 3) reconstru-

Gao da via de saida do ventriculo direito por intermédio de um "patch".

~ 0 fechamento da CIV, era efetuado apos a ressecgao das ban-
das musculares que obstruem e estreitam o infundibulo do ventriculo di-
reito, o que permite melhor exposigao da CIV e facilita sua corregao. Em

um paciente, a CIV era pequena e de localizagao sub-adrtica, associada
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a uma grande dextraposiGao da aorta. A reparagao desta CIV necessitou de
um aumento desta no sentido ventral para permitir seu fechamento por um
*patch", colocando a aorta sobre o ventriculo esquerdo (correcao  da
dextroposicao da aorta), em razao da forma particular da CIV e da dextro-
posigao excessiva da aorta, o diagndstico cirurgico, com o coragao fe-
chado, foi de dupla via de saida do ventriculo direito, o que nao foi
confirmado a necropsia. Tratava-se efetivamente de uma tetralogia de

Fallot.

A corregao da CIV realizava-se diretamente com um "patch" de
"Dracon” ou de "teflon-dacron" coberto ou nao por pericardio. Nao foi
utilizada a sutura direta, em virtude de sua fragilidade no tratamento
cinirgico da CIV. A proximidade do feixe de Hiss, que passa pelo bordo
postero-inferior da CIV, exige que a fixagao do "patch" seja feita por
pontos em "U" separados, e apoiados sobre pastilhas de feltro de teflon.
A porgao alta da CIV, em contato com o anel adrtico, era suturada por
pontos separados, evitando-se incluir na sutura as cuspides aorticas.
Na porgao anterior do defeito septal, o “"patch" era suturado por chuleio
continuo sobre o "esporao de Wolff" (crista supraventricular) ou sobre o

anel pulmonar, em alguns raros casos.

A ressecgao infundibular do ventriculo direito, que precede o
fechamento da CIV, e sua reconstrugao, sao problemas essenciais que o
cirurgido tem de enfrentar. E fundamental a ampla ressecgao do obstacu-
lo fibro-muscular do infundibulo do ventriculo direito a fim de restabe-
lecer um débito pulmonar normal, mas sem comprometer a contratilic-de
do ventriculo direito. Faz-se o alargamento desta via infundibular, na
maioria dos pacientes, por intermédio.de 'um "patch", n3o excessivo em

tamanho, para limitar a insuficiencia pulmonar (casos de "patch" infundi-
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bulo-pulmonar) e para conservar ao maximo a fungao contratil do ventricu-

lo direito.

A ressecc3o infundibular do ventriculo direito Jeve libera-
lo das formacoes musculares hipertroficas, e as vezes fibrosas, com o

auxilio de tesoura de disseccao. A excisao das bandas musculares parie-

tais é habitualmente ampla, ao contrario do gue ocorre com as formagoes -

musculares septais, onde a resseccao € sempre moderada. O esporao de
Wollf (crista supraventricular) é ressecado de maneira bem economica, a

fim de permitir a fixagao do "patch" de fechamento da CIV.

As valvas pulmonares sao comumente estenosadas (fusionadas),
cabendo a realizagao de comissurotomia a tesoura de diséecg'éo, ou o em
prego de dilatador, nos casos onde a :sec¢5o do anel pulmonar nao € ne-
cessaria. Algumas vezes as valvas sao normais ou muito ligeiramente com--

prometidas, ndo necessitando nenhuma abordagem local.
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- 0 anel pulmonar € medido, apos a realizagao da comissurotomia,

quando esta se impoe, e nas demais eventualidades para avaliar se as di-
mensoes do anel pulmonar sao suficientes. .Para ‘tanto,:utiliza-se a:vela:

de Hegar, tomando-se em consideragao o peso e a superficie corporal do

a1 . As mensuragoes obtidas sao comparadas aos valores regis-

22

paciente
trados em graficos desenvolvidos por Blackstone » apoiando-se nos es-
tudos de Rowlat, sobre a medida do anel pulmonar em individuos nor-
mais?% (Grdfico ne 5).

O anel pulmonar foi'fendido, em virtude do- diametro insufi-
ciente em 28 dos nossos pacientes. E. um dos casos o anel foi inicialmen-
te conservado, porém apds o fechamento da ventriculotomia por um "patch"
infundibular isolado, devido a persisténcia de um gradiente de press3o

importante entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar, decidiu~

se pela abertura do anel pulmonar.
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Grafico n® 5 - Diametro do anel pulmonar em fungao do peso (A) e da

superficie corporal (B). Modificado de Blackstone’?

e de Rowlattl 00.



- A reconstrucao da via infundibulo-pulmonar foi feita por um
"patch" de material protético (dacron ou téflon), na maioria das vezes
juntamente com um “"patch" de pericardio. Alguns raros pacientes tiveram
a via infundibulo-pulmonar reconstruida por um "patch" de dura-mater
(2 pacientes).

O tronco da arteria pulmonar, quando necessario, foi alargado,
prolongando-se a incisao da infundibulectomia, através do anel pulmo-
nar até 2 cm sobre o tronco da artéria pulmonar. Nos casos em que O a-
nel pulmonar tinha bom didmetro e o tronco da artéria pulmonar era es-
treito, um pequeno "patch" foi usado isoladamente sobre a artéria pul-
monar, mantida a integridade do anel pulmonar. Quando os ramos da ar-
téria eram comprometidos em suas origens, prolongava-se o "patch" infun-
dibulo-pulmonar até este nivel. :

- A via infundibulo-pulmonar foi fechada por um '"patch" em
todos os pacientes, com excegao de 5, sendo que em 2 destes houve neces-
sidade de se interpor entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar,
un tubo em "goretex". A tabela seguinte(Tabela 3)esclarece melhor as mo-
dalidades de reconstrugao da via infundibulo-pulmonar. Uma pldstica ao
nivel dos ramos da artéria pulmonar, foi efetuada em apenas um dos pa-

cientes, do lado esquerdo.
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Tabela 3 - Modalidades de "patch" empregadas na corregao cirurgica completa

de tetralogia de Fallot.
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Tipo de "patch”

Numero de pacientes

"patch” Infundibular isolado (I)
"Patch" Infundibulo-Pulmonar (IP)

até a bifurcagao da artéria pulmonar (AP)
"Patch" IP até a origem do ramo esquerdo da AP
"Patch" IP até a origem do ramo direito da AP

"Patch” IP simples (até 2 cm apds o anel pulmo-

nar)

"Patch" Pulmonar isolado

"Patch" I + patch pulmonar

Tubo Ventriculo direito - Artéria Pulmonar
Auséncia de "Patch"

Total

16

10

52




METODOS ESTATISTIOOS

Os testes estatisticos utilizados s3o paramétricos.

A - Teste do X? |

As comparacoes entre as duas percentagens observadas em dois
grupos distintos foram feitas por intermédio do teste do X? classico, se
os efetivos tedricos eram grandes ( 5), e o resultado comparado, ao
risco 5%, na tabua do X2. Nos casos onde o efetivo tedrico calculado sao

inferiores a 5, o método utilizado foi o do X? corrigido de Yates.

B - Teste de Independéncia (correlagao) (r).

A correlagao entre duas séries de medidas quantitativas € efe-
tuada pelo teste (r) se as variaveis sdo aleatdrias. O teste de correla-
gao (r) é calculado pela formula (x - mx) (y - my)/(x - mx) 2 (y -
my) 2. onde "x" e "y" s3o as variaveis, mx e my as medias dos "x" e dos
"y". O grau de significagdo correspondente a "r" € lido na tdbua e

"t" = (r/1 - r? . n - 2, onde "n" é o numero de pares X/y.

Para a aplicagdo do teste de correlagao admitimos a hipStese
de que pelo menos uma das regressoes ("x" em relagao a "y" ou o contra-
rio) é de distribuicdo normal e de varidncia constante. Esta condigdo é

facilmente atingida pois nossa amostra € grande (  30).

Como n3o testamos a linearidade da relagdo "x" e "y", admiti-

mos como primeira aproximagaoc que ela € plausivel e verificada.
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RESULTADOS
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RESULTADOS ANGIOGRAFIOOS:

Permite-nos o presente estudo classificar adequadamente as ano-
malias que caracterizam a tetralogia de Fallot, em fungao de exames he-
modinamicos e angiograficos precisos e completos, necessarios no pre-

operatorio da corregao total da tetralogia de Fallot.

A - OOMUNICACAO INTERVENTRICULAR

A CIV estava presente em todos os casos, grande, unica, de lo-
calizagao alta, porém infra-cristal, em relagao estreita com o anel
aortico que a cobre, ao nivel da cuspide posterior e da cuspide antero-
direita, na maioria dos casos. Apenas em um dos pacientes a CIV era de pe-

quenas dimensdes. Nao observamos CIV miltiplas na nossa série.

B - OBSTACULOS SOBRE A VIA DE EJECAO DO VENTRICULO DIREITO

(Grafico ne 9).

- Infundibulo Pulmonar.

Em todos os 52 pacientes, a estenose infundibular foi conside-
rada angiogi*aficamente severa. Dezesseis pacientes (31%) apresentavam uma
estenose longa tendo sido considerada curta em 26 casos (50%) e moderada -
mente longa em 6 (11%) . Houve quatro filmes nos quais a andlise do grau
de estenose infundibular como tambeém sua extensao foram de dificil éva-
liagao, em virtude de "shunt" direita -~ esquerda exclusivo, em pacientes
gravemente cianticos, com passagem minima de sangue através do infundi-

bulo, muito estenosado e hipopldsico.

- O anel pulmonar

A angiocardiografia ventricular direita permitiu a analise do



anel pulmonar como também das valvas pulmonares, em incidencias frontal
e perfil. O anel pulmonar foi medido e comparado ao diametro da aorta
descendente a nivel diafragmitico. Foram determinados 3 grupos em fungao

em decorrencia das medidas efetuadas:

1. Anel pulmonar normal ou discretamente hipoplasico (diame-
tro do anel em relagao ao diametro da aorta descendente
maior que 70% desta). Este tipo de anel pulmonar foi encon-

trado em 15 dos nossos pacientes (29%).

2. Anel pulmonar moderadamente hipoplasico (de 50% a 70% do
diametro da aorta descendente), observado em 17 dos nossos

pacientes (33%).

3. Anel pulmonar muito hipoplasico (menor que 50% do diametro
da aorta descendente), constatado em 20 dos nossos pacien-

tes (38%).

- As valvas pulmonares.

As valvas pulmonares foram analisaveis em 50 dos nossos filmes
angiograficos. A partir da analise destes documentos, pudemos notar a
existencia de estenose pulmonar em cone 28 vezes em 50 pacientes (56%).
Tambeém as valvas pulmonares apresentavam-se discretamente estenosadas em

8 desses casos analisados (16%).

- O tronco e os ramos da artéria pulmonar.

O tronco da artéria pulmonar era normal a angiografia ventricu-
lar direita ou a angiografia na artéria pulmonar, em 30 casos (60%). O
tronco era hipoplé'sico, estenosado na sua origem ou na bifurcacio em

20 casos (40%). O ramo esquerdo da artéria pulmonar apresentava-se este-
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nosado ou hipoplasico em 9 pacientes (17%). Entre os casos de estenose
ou hipoplasia, por duas vezes nao pudemos visualizar o ramo esquerdo da
artéria pulmonar, apesar do emprego da injecao de contraste nas veias
pulmonares, segundo técnica de Singh297 , como também no tronco da ar-
téria pulmonar e na aorta descendente, configurando a ausencia do ramo*

esquerdo da artéria pulmonar.

0 ramo direito da artéria pulmonar era estenosado ou hipoplasi-
ca em 8 dos pacientes (15%), nao se constatando sua ausencia em nenhuma

oportunidade.

- Gradiente ventriculo direito-artéria pulmonar.

A artéria pulmonar pode ser cateterizada durante a exploragao
hemodinamica pré-operatoria em 36 pacientes (69%). O gradiente médio
trans-estendtico infundibular e valvar correspondia a 79 mmHg. Nos de-
mais pacientes, a artéria pulmonar nao pode ser cateterizada, seja por
motivos técnicos ou devido a ocorrencia de crises hipoxicas durante as
tentativas de passagem através do anel pulmonar. Evidenciavam estes casos
o carater grave da obstrugao infundibular direita e a observagao de pres -

soes iguais em ambos os ventriculos.

C - ANOMALIAS ASSOCIADAS

O estudo hemodinamico e angiografico pré-operatorio, permitiu
demonstrar as seguintes anomalias:

- Persisténcia de um foramen oval permeavel em 36 pacientes
(76%), sendo encontrada uma comnicacao inter-atrial tipo ostium secun-
dun em apenas 2 pacientes (3,8%).

- Arco adrtico a direita do eixo traqueo-esofagico estava pre-

sente em 22 pacientes (42%).
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- As anomalias do retorno venoso estavam limitadas a 2 pacien-

tes, com persistencia da veia cava superior esquerda (3,8%).

A persistencia do canal arterial foi observada sm 5 pacientes
(9,6%).

- As anomalias das artérias coronarias estavam assim distribui -
das:

Um paciente apresentava artéria inter-ventricular anterior
nascendo da coronaria direita e cruzando o infundibulo pulmonar; tres
pacientes tinham ramos marginais do bordo direito grossos que cruzavam O
infunditulo pulmonar e um outro paciente apresentava uma fistula entre a |

coronaria direita e o atrio direito.

As outras anomalias associadas encontradas foram:

5 pacientes possuiam a artéria sub-clavia esquerda retro-

esofagica.

- 1 paciente apresentava situs solitus com dextrocardia.

2 pacientes exibiam trisomia 21 (sindrome de Down).
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Tabela 4 - Constatagoes angiograficas sobre a natureza do obstaculo a ejegao

do ventriculo direito, em pacientes com tetralogia de Fallot.

TIPO DE ESTENOSE A NOMERO DE PACIENTES

- - Estenose infundibular isolada ou associada 3

a uma discreta estenose pulmonar.

- Estenose infundibular + estenose valvar pul- 9
monar + anel pulmonar normal sem estenose ou
hipoplasia de tronco (T) e dos ramos pulmona-
res, direito (D) e esquerdo (E).

-~ Estenose infundibular + estenose valvar pulmo- 9
nar + hipoplasia do anel e do tronco com ramos

pulmonares normais.

- Estenose infundibular + estenose valvar pulmo- 4 (1)
nar sem hipoplasia do anel, com presenga de hi- 5
poplasia ou estenose do tronco e/ou dos ramos -1 (D)

da artéria pulmonar.

(1)
(T) e (D)
(T) e (E)
(D)
(E)

- Estenose infundibular + estenose valvar pulmonar 1
+ hipoplasia do tronco e/ou dos ramos da artéria
pulmonar
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- Estenose infundibular + estenose valvar pulmonar,

com artéria pulmonar direita ymica.
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RESULTADOS CIRURGICOS:

CORRELACAO ENTRE A RELACAO DAS PRESSOES VD/VE E OS DADOS  ANGIOGRAFICOS
PRE~OPERATORIOS.

Foram selecionados na série, todas as angiografias ventricula-
res direitas e arteriais pulmonares de boa qualidade, nas quais efetua-
mos a medida da relacao entre o diametro da artéria pulmonar direita e
esquerda e o diametro da aorta descendente, medido ao nivel do diafrag-
ma. Com auxilio estatistico de correlagao, comparamos a relagao acima
descrita com a relagao: pressao VD/pressao VE, medida no final da inter-
vengao.

Esta andlise estatistica mostrou a existencia de correlagao
significativa (r= 0,6; t=4,59; p 0,00001) entre a medida angiogréfi-
ca da relacgao: diametro APD + diametro APE / diametro Ao. desc. e a rela-
Gao: pressac VD/ pressao VE, medida no final da cirurgia (Grafico n®
6 ). A formula que determina o valor da relagao pVD/pVG para um valor
dado da relacao dAPD + dAPE/dAo desc., € pVD/pVE = -0.388 (dAPD + JAPE/

Ao desc.) x 1,79/0,69 (ver estatistica anexo II - B).

Observamos que a relacao € inversa (r negativo), significando
que quanto maior a relacao: dAPD + dAPE/dAo desc., menor € a relagao:
PVD/pVE. Esta afirmagao so pode ser considerada dentro dos limites de

medidas deste estudo (anexo II B).

Com o objetivo de verificar se esta mr“ida angiografica (GAPD+
dAPE/ dAo desc.) poderia ser Util como critério de gravidade, separamos
os 38 pacientes nos quais a medida doi efetuadaem 2 grupos:

grupo 1 - Relagao: dAPD + dAPE/dAo desc. 1,5

grupo 2 - Relagao: dAPD + dAPE/Ao desc 1,5
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Os pacientes que foram submetidos a uma anastomose sistemi-
co-pulmonar anterior 6u nos quais a intervengao cirirgica foi efetuada
por intermédio de um tubo de Gofe—tex entre o ventriculo direito e a
artéria pulmonar, foram eliminados destes 2 grupos.

O grupo 1, englobava 8 pacientes que se submeteram ao procedi-
mento cirdrgico de corregao completa, com 3 obitos, atingindo uma morta-
lidade operatodria de 37,5%.

O grupo 2 reuniu 30 pacientes, submetidos a mesma intervengao

entre os quais houve 2 dbitos, com mortalidade operatoria de 6,7%.

A analise estatistica (anexo II A) mostrou diferenga significa-
tiva entre a mortalidade operatoria nos dois grupos (p = 0,05), sendo
mais elevada no grupo onde a relagao: dAPD + DAPE/dAoc desc. foi no pré-

operatorio inferior a 1,5 (Grafico n2 7).

No grupo 1, 6 pacientes tiveram a via de saida do ventriculo
direito reconstruida por um "patch" infundibulo-pulmonar, apds abertura
do anel pulmonar. Destes 6 pacientes, 3 faleceram. Os 2 outros integran-
tes do grupo nao sofreram secgao do anel pulmonar, sendo a reconstruGao
da via de saida do ventriculo direito executada por intermédio de um
"patch" infundibular e/ou pulmonar isolados, com auséncia de mortalida-
de operatoria.

Entre os pacientes do grupo 2, 14 foram submetidos a reconstru-
G3o da via de saida do ventriculo direito por "patch” infundibulo pul-
monar, com 1 Sbito. 0s 16 pacientes restantes do grupo, a via de saida do
ventriculo direito foi reconstruida simplesmente por um "patch" infundi-

bular e/ou pulmonar, sem abertura do anel pulmonar, tambeém com 1 Obito.
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Grafico n? 6 - Correlacao entre a relagao dos diametros APD+APE/Aoc desc. e a relagao de pressoes VD/VE.
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Grafico n® 7 - Diametro dos ramos da AP e mortalidade operatdria.

operados
Mimero de pacientes 7
/// obitos
/)
*p=0,05
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7z %
Grupo 1 Grupo 2
APD+APE/Ao desc. € 1,5 APD+APE/Ao desc. 2 1,5

mortalidade = 37,5% mortalidade - 6,7%

* Significativo estatisticamente ao risco 5%.
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MORTALIDADE OPERATORIA:

Tivemos 10 Sbitos no decurso do per ou pos-operatorio precoce
(maximo de 30 dias apos a tentativa de reparacao completa), no nosso gru-
po de 52 paciente, o que nos da uma taxa global de mortalidade operato-

ria de 19%. Nao houve Obitos tardios.

Analisando as causas da mortalidade operatoria observada, cons-
tatamos que elas podem ser resumidas em causas evitaveis, em indicagoes
cirirgicas discutiveis nesta faixa etaria e decorrentes do risco opera-
torio propriamente dito.

- Em 3 casos, (observagoes 5,. 6, 10) admitimos a existencia de
falha na indicagao cirurgica. Dois pacientes apresentavam anomalias das
artérias corondrias (presenca da artéria inter-ventricular anterior nas-
cendo da coronaria direita, ou a presenga de um ramo marginal do bordo
direito cruzando o infundibulo). Estas anomalias obrigaram o cirurgizo
a utilizar um tubo de Gore-tex entre o ventriculo direito e a artéria
pulmonar, para vencer o obstaculo sobre a via de saida do ventriculo
direito. O terceiro paciente apresentava uma forma de tetralogia de
Fallot bastante severa, com estenoses distais dos ramos das artérias pul -
monares, obrigando o cirurgido a nao fechar a CIV, devido a persisten-
cia de pressao ventricular direita supra-sistemica apos a infundibulec-
tomia e reconstrucao da via de saida do ventriculo direito com "patch"
infundibulo-pulmonar. O Oobito, neste caso, aconteceu 3 dias mais tarde
por ocasido da reintervengao para fechamento da CIV.

- Um dos pacientes (observacao 1) foi submetido a reconstru-
Gao da via de saida do ventriculo direito por intermédio de um "patch"
infundibular isolado, sendo que a existeéncia de uma estenose do tronco

da artéria pulmonar e as caracteristicas do anel pulmonar, com dimen-
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soes consideradas um pouco inferiores ao previsto para a idade e super-
ficie corporal do paciente, exigia um "patch" infurxiitmlo—puhmnar. E-
fetivamente, 30 horas apos a Voperag'éo foi reconduzido a sala de cirur-
gia para tentar-se prolongar o "patch" infundibular através do anel e
do tronco da artéria pulmonar. Esta segunda intervengao nao foi supor-
tada pelo paciente.

- Um outro paciente (observagao 8) faleceu ao 212 dia pds-

- operatdrio de mediastinite (Sbito "ndo cirurgico").

- Cinco pacientes (observagoes 2, 3, 4, 7 e 9) foram a Jbito
por baixo débito pos-operatorio. Em um deles (observagao 7) nao foi pos-
sivel eliminar a existencia de uma CIV residual sugeridé pelas medidas
oximétricas feif:as na sala de recuperagdo pos-operatdria. Um outro pa-
ciente (observacao 3) teve a causa de Sbito imputada a existéncia de uma
miocardiopatia hipertrdfica do ventriculo esquerdo, confirmada pela
necropsia.

Nos outros pacientes nao encontramos uma explicagao anatomo-

patologica que justificasse o obito.
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MORTALIDADE OPERATORTA E TIPO DE CIRURGIA PRATICADA
A - CIRURGIA SOBRE A VIA INFUND{BULO-PULMONAR

Procedemos & andlise da mortalidade operatoria segundo o tipo
de cirurgia praticada sobre a via infundibulo-pulmonar (Grafico n2 12),

0 que nos permitiu separar os pacientes em 3 grupos diferentes:

1. Cirurgia efetuada por intermédio de um grande "patch" caval-
gando o anel pulmonar, entre o infundibulo do ventriculo direito e o
tronco da artéria pulmonar ("patch" IP), a uma distancia variavel, apos
a seccido do anel pulmonar (Figura n® 3 ). Este tipo de reconstrugdo da
via infundibulo-pulmonar foi praticada em 28 dos pacientes, com 6 Obi-

tos, com taxa de mortalidade operatoria de 21,5%.

2. Cirurgia realizada por intermédio de um "patch" sobre o
infundibulo do ventriculo direito ("patch" I) (Figura n2 4) e/ou sobre
o tronco da artéria pulmonar ("patch" P), sem abertura do anel pulmonar,
ou ainda, reconstrucao do infundibulo sem "patch". Este tipo de recons-
trucao da via de saida do ventriculo direito foi praticado em 22 dos
pacientes com 2 obitos, ou seja uma taxa de mortalidade operatoria de
9%.

3. Reconstrugdo da via infundibulo-pulmonar por intermédio de
um tubo de Gore-tex interposto entre o ventriculo direito e o tronco da
artéria pulmonar (tubo VD-AP). Este tipo de cirurgia foi praticado em 2
dos nossos pacientes, com 2 obitos.

A andlise estatistica feita por intermeédio do teste do X? cor-
rigido de Yates (Estatistica - Anexo IA), evidencia que ndo existe dife-
renga estatisticamente significativa entre o grupo 1 (Patch Infundibu-

lar e/ou Pulmonar) e o grupo 2 (Patch Infundibulo-Pulmonar). O grupo 3
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Grafico n2 8 - Mortalidade sequndo o tipo de reparagao da cia IP.
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n? 3 - Patch Infundibulo-Pulmonar (IP)
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Figura 4 - Patch Infundibular (I)
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(Tubo Ventriculo Direito- Artéria Pulmonar) apresenta mortalidade signi-

ficativamente maior, quando comparados aos grupos 1 e 2.

As diferencas entre os grupos, no tocante a idade, o peso, no
momento da corregao completa, como tambem o intervalo entre a repara-
Gao completa e a eventual anastomose paliativa prévia, nao sao significa-

tivas estatisticamente.

B - CIRURGIA OOM OU SEM PROCEDIMENTO PALTATIVO ANTERIOR

Separamos os pacientes que foram submetidos a cirurgia de re-
paracao completa em dois grupos: 1) aqueles que receberam corregao com-
pleta sem cirurgia paliativa anterior (40 pacientes, com uma média de
idade de 15,6 meses) e 2) aqueles que antes da corregao completa foram
submetidos a uma cirurgia paliativa (em média, 13 meses antes da cirur-
gia), constituido de 10 pacientes (média de idade & reparacao completa

igual a 10 meses e 15 dias).

Os dois pacientes submetidos a reconstrugao da via de saida do
ventriculo direito por um "tubo" VD-AP foram eliminados destes 2 grupos.
 Devemos precisar que as anastomoses paliativas tomadas em consideragao
sao somente aquelas dos pacientés que foram posteriormente submetidos a

reparagao completa, em mmero de 10, ou seja, 19% dos operados.

No primeiro grupo (sem cirurgia paliativa prévia) a mortalida-
de pos-operatoria imediata foi de 12,5% (5/40) sem mortalidade tardia;
no sequndo grupo (com cirurgia paliativa prévia) a mortalidade foi de
30% (3/10) a reparagao completa, diferenca sem significancia estatisti-

ca.
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Grafico n? 9 - Mortalidade na corregao completa isolada e na correGao com-
pleta precedida de uma anastomose paliativa, em pacientes

com tetralogia de Fallot.
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* diferenca nao significativa estatisticamente.
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RESULTADOS A MEDIO PRAZO:

Entre os 52 pacientes operados de tetralogia de Fallot, com
corregéio completa, ocorreram 10 obitos. Sete criancas nao receberam. a-
companhamento pos-operatorio devido ao distanciamento geografico. Os 35
restantes (67% do total) foram atendidos por equipe médica homogenea, 4
a 65 meses, com média de 30 meses de acompanhamento pos-operatorio, sem
registro de 6bi£o durante este periodo. Os pacientes foram controlados
através de exames clinicos completos, seguidos sistematicamente de um
eletrocardiograma, radiografia toracica postero-anterior de face, ecocar -
diograma bidimensional e, na dependencia dos dados obtidos, repetigao

do estudo hemodinamico e angiografico.

cLinNICA

Do ponto de vista funciona.l consideram-se bons e excelente re-
sultados em 33 dos nossos pacientes acompanhados no pds-operatorio, com
maus resultados em apenas 2 pacientes. Um destes casos apresentou insu-
ficiéncia cardiaca grave, necessitando tratamento vasodilatador, além do
tratamento digitalo-diurético, ao 642 mes pos-operatorio de uma corregao
cirirgica completa por "patch" infundibulo-pulmonar até o ramo esquerdo
da artéria pulmonar. A grave insuficiencia cardiaca direita observada foi
imputada a uma estenose da bifurcacao pulmonar na regiao da sutura do
"patch" IP no tronco da artéria pulmonar, o que foi confirmado pelo es-
tudo hemodinamico. A reoperagao para corregao da estenose foi indicada.
0 segundo paciente apresentou dilatag3o importante do coragao ‘a radiogra-
fia toracica com indice cardio-toracico (ICT) de 0,68 e sinais de insu-
ficiéncia cardiaca direita. O estudo hemodinamico e angiografico eviden-
ciou estenose ao nivel da AP direita e um gradiente de 30 mmHg ao nivel

da valva pulmonar. A pressao sistdlica do VD era de 70 mmHg e na artéria



pulmonar de 25 mmHg. Indicagao de reoperagao para tratamento dos obstacu -

los foi proposta.

Do ponto de vista esteto-acustico, constatamos a existencia de
um sopro sistdlico de ejegao, de intensidade 1/6 a 3/6, melhor audivel
ao nivel dp 22/32 espago intercostal a esquerda do esterno, em todos os
pacientes. Os sopros diastdlicos, melhor audiveis no foco pulmonar e de
intensidade entre 1/6 e 2/6 foram notados em 26 pacientes, ou seja 74%
dos operados acompanhados no pos—operatorio. O sopro diastdlico esteve
ausente, apesar de auscultas cuidadosas e repetidas sistematicamente, du-
rante varios controles clinicos, em 9 pacientes entre os 35 controlados

no pos-operatdrio, ou seja 26% dos casos.

Os 9 pacientes que nao apresentaram nos controles pés¥opera—
tdrios sopros diastdlicos, sao justamente aqueles que ndo sofreram aber-
tura do anel pulmonar para insergao de um v"patch" infundibulo-pulmonar.
Todos os pacientes tiveram a ventriculotomia fechada por um "patch" in-
fundibular isolado, ou pela associagao de um “"patch" infundibular a um
pequeno "patch" sobre o tronco da artéria pulmonar, sem abertura do anel
pulmonar.

Dos 26 pacientes portadores, no pos-operatdrio, de um SOpro
diastolico, 19 deles (73%), tiveram a via de ejegao do ventriculo direi-
to reconstituida por um "patch" IP cavalgando o anel pulmonar. Os outros,
apesar da ausencia de "patch" IP, sofreram comissurotomia das valvas pul -
monares com dilatador ou tesoura.

Fin nosso estudo, todos os pacientes que se submeteram a U~
alargamento do anel pulmonar por intermédio de um "patch"™ IP, apresen-
taram nos controles pos-operatorios, um sopro diastolico de intensidade

variavel que é o testemunho da insuficiencia pulmonar criada, ao obser-
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vado por outros

RADIOGRAFIA TORACICA:

A todos 0s pacientes foi realizada por ocasiao das consultas
de controle pos-operatdrio, uma radiografia toracica postero-anterior,
servindo a obtida na Ultima consulta para as medidas realizadas neste

estudo.

No pré-operatdrio da cirurgia de reparagao completa e apos as
eventuais anastomoses paliativas do tipo sistémico-pulmonar, o indice
cardio toracico (ICT), dos nossos pacientes, foi de 0,54 em média e, apos
a reparagao completa o ICT aumentou discretamente a 0,56 em meédia. Se
separarmos os pacientes em dois grupos, segundo a existéncia ou nao de

insuficiencia pulmonar, obteremos os ICT seguintes:

=57~

Tabela n® 5 - fndice cardio-toracico em pacientes com tetralogia de Fallot

submetidos & correcao cirirgica total, com e sem ihsuficién-

cia pulmonar residual.

INSUFICIFNCIA PULMONAR INDICE CARDIOTORACICO
antes da cirurgia depois da cirurgia
Presente 0,54 0,57
Ausente 0,55 0,55

Fm vista dos resultados acima, constatamos que o©0s pacientes
portadores de insuficiéncia pulmonar (74% dos nossos pacientes acompanha -

dos no pos-operatorio), aumentavam mais, em média, o ICT, em comparacao



com 0 grupo sem insuficiencia pulmonar (sem "patch" IP ou comissurotomia ).

(Grafico n? 10).

ELETROCARDIOGRAMA

Os estudos eletrocardiograficos efetuados em nossos pacientes
nos controles pos-operatorios, mostraram que 22 pacientes (63%) tem um
bloqueio completo do ramo direito, associado a um bloqueio atrio-ventri-
cular do primeiro grau em 2 pacientes. O bloqueio do ramo direito era

incompleto em 13 pacientes (37%).

Todos os pacientes tinham, apos o periodo hospitalar, um ritmo
sinusal regular, com excegao de um paciente que apresentou ritmo juncio-

nal alternado com ritmo sinusal.

O espago PR estava aumentado, acima de 18 centésimos de se-
gundo em 3 pacientes (8,5%) o que revela, em fungao da idade dos pacien-
tes, um bloqueio atrio-ventricular de primeiro grau. Nos outros pacien-
tes, o espago PR, encontrava-se dentro dos limites da normalidade para
a idade no momento das consultas de controle pos-operatorio.

0 eixo do QRS era de 1202 em média no préoperatorio, passando
a 1002 em média no pos-operatorio. Somente um paciente apresentou um
eixo de QRS desviado para a esquerda (-1502).

Nenhum dos pacientes apresentou disturbios de ritmo nas con-
sultas de controle pés-operatério. Dvemos frisar, entretanto, que estu-
dos precisos (registros Holter de 24 horas) nao foram feitos sistemati-

camente.
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Grafico n® 10 - Tipo de reconstrugao da via infundibulo-pulmonar e insufi-
ciencia pulmonar pos-operatdria, na corregao total da te-
tralogia de Fallot.
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Grafico n® 11 - fndice cardiotoracico antes e apds a reparagac completa
sequndo a existeéncia ou ndo de insuficiencia pulmonar (Ip),

em pacientes com tetralogia de Fallot.
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BOOCARDIOGRAMA :

Entre os pacientes acompanhados em consultas apos a cirurgia
de reparagao completa, 19 deles. (54%) apresentaram ao ecocardiograma um
ventriculo direito dilatado, comparado ao ventriculo esquerdo. Infeliz-
mente nao foram feitas as medidas das cavidades em modo T de maneira
sistematica e 'em um nmimero sufi(;iente de pacientes para permitir um es-
tudo de correlagao entre a relagao VD/VE aos resultados clinicos, com
auxilio de testes estatisticos adaptados. Nos casos onde a relagao VD/VE
foi medida ou simplesmente estimada ao estudo bidimensional chamou-
nos a atengao o fato de que um grande mumero de pacientes que apresenta-
vam ao exame um VD dilatado no pos-operatdrio a médio prazo, estavam cli
nicamente em excelente estado - Estes pacientes, em razaoc da idade,

nao foram submetidos a um eletrocardiograma de esforgo que merece ser

feito em torno do 42-52 ano

Os dois maus resultados correspondem aos pacientes que apre-

sentavam ao ecocardiograma um ventriculo direito muito dilatado (diame-

tro VD/didmetro VE = 1,27 e 1,20, sendo o valor maximo admitido de 0,80) .
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COMENTARICS



Este estudo foi realizado com o objetivo, de analisar o com-
portamento da corregao ciriurgica completa da tetralogia de Fallot, em
um grupo de criangas, com peso inferior a 10 quilogramas. Naturalmen-
te, face as circunstancias em jogo, a mortalidade é 2Xpressiva na
analise de seus fatores determinantes destaca~se o papel importante do
tamanho dos ramos arteriais pulmonares; elemento a considerar na .sele-

¢ao dos casos.

O presente trabalho apresenta como limitagao a duragao do
controle pds-operatdrio, em média de 30 meses, sendo desejavel um acom-
panhamento pés-operatério a longo prazo de ao menos 10 anos . Entre-
tanto, a avaliacao dos resultados a médio prazo € também importante,
ressaltando o valor do estudo hemodindmico e angiografico, capaz de
identificar, o mais cedo possivel, os casos susceptiveis de corregao

cirirgica e o prognostico esperado.

Uma outra restrigao deste estudo refere-se a seu carater re-
trospectivo, sem um protocolo pré-—estabelecido. Por outro 1lado, os
controles pos-operatdrios, bem que efetuados por uma equipe homogenea
e de um mesmo servigo, a intervalos requlares, sao baseados em crite-
rios clinicos, eletrocardiograficos, radiologicos e  ecocardiografi-
cos. Estes critérios sao na maioria das vezes qualitativos e nao quan-
titativos, tornando dificil estudo estatistico mais elaborado. Outra
falha refere-se a falta de estudo hemodinamico sistematico pds-opera-
torio que permitisse selecionar os casos considerados como maus resul-

tados hemodinamicos, e passiveis de deterioragao futura.

Assim, este trabalho deve ser interpretado como uma etapa
prévia a outro mais longo e mais amplo e como uma reflexao sobre os

resultados pos-operatorios imediatos e a médio prazo na reparagao com-
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pleta da tetralogia de Fallot nesta faixa de peso, entre 3 kg e 10 kg,
media de 7,7 kg a época da operagao.

As pesquisas de Scott29? sobre a protegao miocardica, segui-
das pelos estudos de Shunnw'ay104 e com o sucesso da repsragao intra-
cardiaca da tetralogia de Fallot por Lillihei em 1955 73,80 permitiram

os primeiros passos decisivos no tratamento dito completo dessa anoma-

lia.

Kirklin em 1959 28 registrou mortalidade de 28% em um grupo
de 74 pacientes operados (criangas maiores e adultos). Em 1965 o mesmo
autor’0 apresentou outra série, com mortalidade entre 7% e 10%. Mas,

92,112

foi a Starr’’ e a outros que devemos os primeiros trabalhos so-

bre o tratamento cirurgico completo da tetralogia de Fallot no lacten-

109 e de Castanedal30

te. As séries de Kerr em 1973 publicadas mais
tarde, citam mortalidade de aproximadamente 7%, em um grupo de 41 lac-

tentes operados antes de 1 ano de idade.

Para alguns autoresl2,36,107 = egses resultados dizem respei-
to as criangas que tiveram uma ou mais anastomoses paliativas sistémi-

co-pulmonares como tratamento cirurgico da tetralogia de Fallot, segui-

do ou nao por uma operagao de reparagao completa (cirurgia em 2 tempos).

As argumentagoes contra o metodo de tratamento cinirgico da tetralo-
gia de Fallot por anastomoses paliativas sao: o carater evolutivo da
estenose infundibular e a incapacidade das anastomoses em aumentar o
calibre da via de saida do ventriculo direito e do anel pu]monar92'107
Devemos também levar 'm conta os resultados precarios das anastomoses
paliativas isoladas 2 , O risco de trombose, de lesoes nos ramos das

artérias pulmonares, de edema pulmonar pos-operatorio por insuficién-

. . 29 . .
cia ventricular esquerda aguda e os acidentes vasculares cerebrais
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que n3o sdo prevenidos por essa técnica 8-88 ., Varia a experiéncia dos
autores em relagao a esse tipo de cirurgia com mortalidade global de

7 e de 5% para Kirklin 66 . £ este tipo de ope-

3,6% para Arciniegas
ragao sobretudo indicado nos portadores de anel pulmonar hipoplasico,
de estenoses da artéria pulmonar ou de anomalias associadas

Por outro lado, para as criangas com menos de 3 meses a cirurgia pa-

liativa é aceitavel em termos de mortalidade operatdria, face a gra-

98

vidade da condicdo

Na nossa serie, 81% dos pacientes foram submetidos, em pri-
meira intencao, a cirurgia de reparagao completa, sendo precedida por
anastomoses paliativas em 19% dos pacientes (10 pacientes). O interva-
lo decorrido entre a anastomose paliat_iva e a reparagao completa foi
de 2,5 meses a 26 meses (média de 12 ;rxeses) . As anastomoses sistemi-
co-pulmonares sao do tipo classico, ou do tipo Blalock modificado (in-
terposigao de um tubo de Gore-tex), o que facilita o controle (ligadu-
ra) no momento da réparagéo completa. Além disto, esta modificagao da

técnica classica de Blalock evita o roubo subclavio 78,

A diferenga de mortalidade nos dois grupos (cirurgia de cor-
regao completa de primeira intengao e cirurgia completa precedida de
anasotmose paliativa) € dificil de ser apreciada na nossa série, pois
o grupo submetido ao procedimento paliativo, o foi em extrema urgen-
cia, como medida de excegao e nao de maneira sistematica.

Em outro estudo deste Servigo, cobrindo periodo compreendi-
do entre 1960 e 1970, feito por Casasopranz 2 9, ocorreu mortalidade
importante (35%) para as criangas de menos de 6 meses, submetidas a
uma anastomose paliativa do tipo Blalock classico.

A escolha da técnica de corregao completa de primeira inten-

Gao (situagao ideal) ou em dois tempos, mas de toda maneira antes de

4,7,66,109
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4-5 anos, repousa na obtengao de melhor capacidade funcional, de mais
favoraveis resultados escolares e de mais harmonioso desenvolvimento
psicoldgico e fisico dos pacientes. O que nao se encontra nos operados

mais tardiamente 88.89, 94,

MORTALIDADE OPERATORIA

A mortalidade operatdria precoce, correspondendo a ate 30
dias apds a corregao completa, foi elevada na nossa seérie de 52 pacien-
tes, com 42 operagcoes sem anastomose sistémico-pulmonar prévia e 10
apos anastomose sistémico-pulmonar, em criangas com menos de dois anos
e meios de idade e §esando menos de 10 quilogramas. Estes resultados,
contrastam com a literatura (7% segundo Castaneda, e 8% segundo Stephenson)
30,105 . Nossa taxa de mortalidade opératéria foi de 19%, mas que se-
ria reduzida a 8,5% seAeliminéssemos os casos complicados por anoma-
lias das artérias coronarias, os Obitos ndo cirurgicos propriamente di-

tos e outros defeitos associados. Assim, esta mortalidade elevada pa-

rece ligada a tres fatores principais:

- Anomalias associadas a tetralogia de Fallot, scbretudo as
referentes as artérias coronarias.

- Hipoplasia grave da arvore arterial pulmonar e presenca
de artéria pulmonar unica.

- Complicagoes nao cardiacas.

A- Anaomalias associadas
Dos nossos 10 pacientes que foram a obito, 3 deles eram por-
tadores de outra anomalia associada, responsavel em grande parte pelo

insucesso do tratamento cirurgico.



Em dois pacientes existia uma anomalia de artéria coronaria
(observacao n2 5 e n? 6), um deles apresentando calibrosos ramos mar-
ginais da coroni;ria direita diante do infundibulo do ventriculo di-
reito e o outro exibindo uma artéria interventricular anterior oriun-

da da artéria corondria direita 16-84

. Apesar do diagnostico angio-
gragico pré-operatdrio, estas anomalias foram talvez subestimadas por
ocasido da indicagdo cirirgica. Foi obrigado o cirurgiao a interpor
um "tubo" entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar, o que au-
mentava os riscos, tanto a curto quanto a longo prazo 117 . O terceiro

paciente (observagdo n? 3) tinha miocardiopatia hipertrdfica do ven-

52'116 como confirmou

triculo esquerdo, que contribuiu para o obito
a necropsia.

Na verdade, entre as anomalias associadas mais graves, as
das artérias corondrias sao as mais freqentes e o diagndstico deve ser
feito no pré-operatdrio, se necessario com auxilio de uma arteriogra-
fia corondria seletiva 32 . Em presenca destes defeitos, a cirurgia de

correcao completa deve ser contra-indicada nesta faixa de idade, em

favor de uma anastomose paliativa sistemico-pulmonar, sequida ulterior-

mente de uma reparagao completa. Diantes de todos estes fatos, na neces-

sidade de um estudo angiografico pré-operatdrio minucioso, a fim de
permitir um inventario preciso das lesoes associadas, e como as cita-
das, além de conhecer patologias mais complexas, tais um ventriculo
unico ou uma dupla via de saida do ventriculo direito, entre outras.
Nao encontramos em nossa serie, por exemplo, portadores de CIV milti-
pla, mas a literatura insiste sobre o risco cirurgico aumentado, por
ocasidao da corregao nestas criangas, sobretudo quando de muito baixa

idade.
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Outro obito foi registrado em crianga portadora de ramos da
artéria pulmonar muito hipoplasicos (observagao n® 10). Apos fixagao
de um grande "patch" infundibulo-pulmonar, até a bifurcagdo da artéria

pulmonar, a pressao ventricular direita permanecia supra-sisteémica, o-

brigando o cirurgiao a reabrir o "patch" da CIV. O obito neste paciente

deu-se por ocasido de nova operagao para fechamento da CIV, tres dias
mais tarde. A relagao dos diametros da APE+APD/Ao desc. era inferior a
1. Este paciente ter-se-ia provavelmente beneficiado de uma interven-
gao em dois tempos, no primeiro com a confecgao de uma anastomose pa-
liativa, recurso que para certos autqre521r44r55 permitiria o desen-
volvimento dos ramos pulmonares, seguindo-se um segundo tempo, mais

tarde, para a reparagaoc completa.

A observagao n2? 9 registra uma tentativa de corregao comple-
ta da tetralogia de Fallot com artéria pulmonar direita unica. A re-
construgao da via de saida do ventriculo direito foi efetuada por um
"patch" IP. O obito sobreveio. na sala de operagao, em razao da exis-

tencia de uma pressao pulmonar muito elevada apos a reparaGao.

Os maus resultados, com alta mortalidade imediata, das cor-
recoes completas feitas em beneficio de um sO pulmao, sao admitidos
pela maioria dos autores 49.95,115 A justificativa aventada para ex-
plicar o fato € a existéncia de resisténcias arteriais pulmonares se-
cundarias a redugao do leito vascular pulmonar por micro trombo dis-
tais, sobretudo na ausencia de anastomose sistémico-pulmonar previa.

Em tais circunstancias ocorreria uma reagao patoldgica da vasculariza-
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Gao pulmonar ao aumento importante do fluxo, apos a reparagao comple-
ta 9% . Admitimos, entdo, que as intervengoes de corregao total benefi-
ciando um s6 pulmao, levaria a uma hipertensao arterial pulmonar porque
o fluxo que normalmente deveria atingir aos dois pulmoes, chega a um

s6, contrariamente ao que se passa em um individuo normalu4.

Estes dois fatos citados pela literatura m mundial e O nosso
mau resultado, faz-nos questionar a oportunidade da indicagao dessa
técnica no paciente, em razdo do risco operatdrio elevado, ja admiti-

66

do por Kirklin e Kinsley64.

C- Camplicacoes nao cardiacas

Apesar de nao se constituirem parte da condigao patologica
em estudo, as complicagGes ndo cardiacas foram o terceiro fator res-
ponsavel pela alta mortalidade desta serie. De fato, observamos um
dbito no 212 dia pds-operatorio (observagao n? 8), por mediastinite
grave, apesar das tentativas repetidas de debridamento cirurgico dos

tecidos acometidos e do tratamento por irrigagao continua.

Os outros Sbitos, devidos a baixo débito pos-operatdrio,
estao ligados ao risco prdprio da intervengdo e da reanimagao pds-
operatdria. Tudo isso demonstra que a escolha do grupo de pacientes
candidatos a reparacao completa'da tetralogia de Fallot deve ser mui-
to bem analisada, permitindo selecionar os pacientes que realmente,
mais se beneficiarao do procedimento nesta faixa de peso inferior a

10 quilogramas.



MEDIDAS ANGIOGRAFICAS PRE-OPERATCRIA E PRESSAO VD/ PRESSAO VE NO PER-

OPERATGRIO.

- Anel Pulmonar

Idealmente, o tratamento cirurgico dos pacientes com tetralo-
gia de Fallot deve proporcionar uma pressao sistdlica ventricular di-
reita normal no pds-operatdrio, a auséncia de gradiente entre o ventri-
culo direito e a artéria pulmonar e a ausencia de insuficiéncia pulmo-
nar.

A colocagao de um "patch" infundibulo-pulmonar, apds seccio-
nar o anel pulmonar, assegura pressao ventricular direita baixa no
pos-operatdrio, mas pode produzir grande insufuciéncia pulmonar. Nesse
sentido, julgamos de valor os critérios de Blackstone 22, adaptados dos
trabalhos sobre dimensoes do anel pulmonar em criangas normais medidas
pds-mortem por Rowlatt 190 e no per-operatdrio por Zerbini 118 , destina-
dos a definir o aumento adequado do anel pulmonar por intermédio de um
"patch" trans-anular. Também, realizaram-se medidas angiograficas pré-
operatdrias da dimensao do anel, correlacionando-as com o diametro da
aorta. Mas, foram sobretudo as mensuragoes feitas no per-operatdrio pe-
las "velas" de Hégar que orientaram os cirurgioes sobre a necessidade
ou n3o de alargarem o anel pulmonar. Na verdade, as medidas angiografi-
cas isoladas do tamanho do anel pulmonar nao permitem, sozinhas, a ava-
liag3o da necessidade de se aumentar ou nao o anel pulmonar. Ha que con-
siderar outras variaveis, tais a anatomia precisa do infundibulo do
VD, das valvas pulmonares e da regiao supra-valvar, capazes de interfe-

rir na decis3o a ser tomada no per-operatdrio.

Segundo Pacifico?3 o tamanho do anel pulmonar correlaciona-

se com a relagao das pressoes VD/VE apds a reparacao da tetralogia de



Fallot, sem a colocagao de um "patch" infundibulo-pulmonar. Assim,
quando o tamanho do anel é proximo da média normal para a idade e o pe-
so corporal, a intervencao cirirgica pode ser realizada sem necessida-
de de aumento das dimensoes do anel pulmonar. Ao contrario, quando o ta-
manho do anel pulmonar é inferior ao valor médio normal, um "patch" de
alargamento infundibulo-pulmonar é freqlientemente necessario para que a

relacao de pressao VD/VE pos-operatdria seja inferior a 0,65 . Esta

conduta é tanto mais necessdria quanto seja a crianga de mais baixa ida

de (menor que 4 anos) quando a indicagao de "patch" infundibulo-pulmo-

nar € mais premente 11,30

A valvotomia pulmonar, comprometendo a competéncia valvar pul
monar, em presenca de um anel pulmonar de tamanho limite pode ser coin-
cidente com a colocagao de um “"patch" infundibulo-pulmonar. Ao contra-
rio, a boa qualidade das valvas pulmonares .e da regiao supra-valvar po-
de dispensar um aumento do anel pulmonar, teoricamente necessario. En-
t30, nestes casos, Os critérios selecionados para o alargamento do anel
pulmonar antes mencionados, sao uteis apenas como referéncia. De fato,
€ ao cirurgido, no momento da intervengdo cirurgica que compete julgar
a oportunidade de aumentar o anel pulmonar, se necessario recorrendo a
medida da relagao de pressoes VD/VE apds interrupgao tempordaria da CEC,
devendo ser sempre verificada a existéncia de pressdes normais dis-

talmente na arvore arterial pulmonar.

- Os Ramos da Artéria Pulmonar

Além da resseccao infundibular adequada; do tratamento do
obstaculo valvar pulmonar por comissurotomia e alargamento ou nao do
anel pulmonar, € o tamanho dos ramos da artéria pulmonar o principal

responsavel pela existéncia de uma relagao de pressdoes VD/VE elevada



no pos-operatdrio 2 . Quando um "patch” infundibulo-pulmonar ou um tubo
de Dacron nao € interposto entre o ventriculo direito e a artéria pul-
monar, o anel, a valvula e o tronco da artéria pulmonar contribuem pa-
ra a manutengao de um gradienté residual (relagao de pressoes VD/VE e-

levado) 22, 93.

Neste sentido, medimos o didmetro dos ramos da artéria pulmo-
nar nas angiografias pré-operatdrias, e, o correlacionamos com a rela-
cao de pressdes VD/VE no per-operatdrio (p 0,00001, r=0,6) nas crian-
cas que nao foram submetidas a uma anastomose paliativa prévia e naque-
la onde o obstaculo a ejegcao do ventriculo direito foi tratado por res-

seccdo infundibular e "patch" infundibulo-pulmonar 67,

No grupo 1 (relacdo dis diametros APD + APE/Ao desc. < 1,5),

a mortalidade operatdria imediata foi significativamente mais elevada

(p=0,05) que no grupo 2 (relagdo dos didmetros APD + APE/Ao desc. 2 1,5).

Este resultado estd de acordo com os de Blackstone.e cols 2 2 que corre-

lacionam a relacao dos diametros APD + APE/Ao desc. com a relagao de
pressoes VD/VE no per-operatdrio. Como nés, observaram os autores aci-
ma, que este aumenta a medida que o primeiro diminui. Para certos auto-
res %7 a relagao de pressoes VD/VE pos-operatoria define a qualidade da

correcao realizada, e portanto o indice de mortalidade e a capacidade

funcional futura.

O grupo 1 apresenta uma proporgao de 75% de "patch" infundi-
bulo-pulmonar, sendo esta proporgao de 45% no grupo 2. O mimero maior
de reconstrugao por "patch” infundibulo~pulmonar no grupo 1 é devido a
maior gravidade do acometimento do anel e das valvas pulmonares, e é
exatamente neste grupo que encontramoé os ramos pulmonares de pior qua-
lidade .

Sobre as angiografias pré-operatdrias, o didmetro dos ramos
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da artéria pulmonar, normalizado em relagao ao didmetro da aorta des-
cendente ao nivel sub-diafragmitico, pareceu-nos ser um bom indice de
previsao dos resultados pés—operatérios imediatos. De fato, nos pacien-
tes pertencentes ao grupo 1, a cirurgia de corregao completa em primei-
ra intengao deve ser protelada em beneficio da cirurgia em dois tempos,
sobretudo quando outros fatores agravam o risco operatdrio, como a
existencia de peso corporal menor que 7 quilogramas e uma idade infe-

rios a 6 meses 7'33,

TIPO DE REOONSTRUCAO DA VIA INFUNDBUIO-PULMONAR

=72~

A reconstrucao da via infundibulo-pulmonar por um amplo "patch"

é tanto mais necessaria quanto seja a crianga de mais baixa idade!?? .

Assim, foi efetuado a reconstrucdo da via infundibulo-pulmonar em 27
dos 52 operados (54%), de nossa série, por intermédio de um "patch”
infundfbulo-pulmonar. Barratt-Boyes’® e Pacifico 77, citam uma propor-
Gao ainda maior, em criangas, com faixa etdria similar, que se submete-
ram a esta técnica. Por outro lado, Ga1e44 preconiza a tentativa de
diminuir as indicagdes de "patch" infundibulo-pulmonar, através de uma
selecao mais rigorosa, em razao do risco operatdrio mais elevado nestas

7072, o que ndo é admitido por outros autores 28-93 e também

criangas
por nds. De fato, em nossa série n3o houve diferenca estatisticamente
significativa na mortalidade pds-operatdria imediata, entre o grupo
com "patch" infundibulo-pulmonar e o grupo sem "patch" infundibulo-

pulmonar (p » 0,05). Estes resultados encorajam a continuar a utiliza-

¢cao deste procedimento sempre que necessario.

ACOMPANHAMENTO POS-OPERAT(RIO

Apreciamos a evolugao pdsoperatdria de 35 pacientes (67% do



total operado inicialmente) por um periodo médio de 30 meses (extremos
de 4 meses e 65 meses), analisando o exame clinico completo, o eletro-
cardiograma, radiografia de tdrax e ecocardiograma bidimensional, sem
ter havido controle hemodinamico pds-operatdrio sistemdtico. Desta for-
ma, n3o nos € possivel de jdentificar os maus resultados angioéréficos,
passiveis de existir mesmo com bons resultados clinicos?l-46:52 Lang

77sublinha a necessidade de um estudo hemodindmico sistemdtico, um
ano apos a corregao completa em todos os pacientes e, mais precocemen-
te, naqueles que apresentem em reavaliacao ps-operatéria, uma satura-
Ggao de 02 na artéria pulmonar superior a 80% de 02, evocando um "shunt"

residual, e também naqueles que mostrem um gradiente ventriculo direi-

to-artéria pulmonar maior que 40 mmHg no controle pds-operatdrio.

;

- Reintervengoes

Somente trés estudos hetmdiné‘nﬁéos foram realizados no pos-
operatdrio, em razao de anormalidades em controles evolutivos. Um dos
pacientes foi avaliado cinco anos apds a corregao completa, devido a
presenca de um ventriculo direito dilatado ao ecocardiograma. O exame
hemodindmico mostrou um gradiente desprezivel de 15 mmHg entre o ven-
triculo direito e a artéria pulmonar, e discreta estenose no ramo di-
reito da artéria pulmonar. Trata-se de um bom resultado cirirgico ape-

sar da dilatagdo moderada do ventriculo direito ao ecocardiograma.

Os outros dois pacientes foram submetidos a controle hemodina-
mico indicado, também, pelos dados ecocardiograficos, mostrando dilata-
Ggao do ventriculo direito. Em um, o exame mostrou gradiente entre o
ventriculo direito e a artéria pulmonar de 30 mmHg e uma estenose da
artéria pulmonar direita na sua porgao inicial. No outro, o exame hemo-

dinamico revelou estenose na bifurcacao da artéria pulmonar, sobretudo
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do ramo direito, no local de sutura do "patch" infundibulo-pulmonar. A
indicagao de reintervencao foi decidida nestes dois pacientes, o que nos

da uma taxa de reintervengao de 5,7% (2 em 35 pacientes).

A ocorrencia de obstrugao residual a saida do ventriculo di-
reito é freqdente 82¢ ela é considerada significativa quando o pico de
pressac sistdlica do ventriculo direito € superior a 80 mmHg ou quando
o gradiente entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar é maior que

2

40-50 mmHg 62, a percentagem de pacientes com estenoses residuais va-

ria de 0% nas pequenas séries a 4-5% nas grandes sériegl-101,

- Infundibulo Pulmonar

Como assinalado anteriormente, todos os pacientes que se sub-
meteram a uma reconstrugao da via de: saida do ventriculo direito, por
intermédio de um grande "patch" infundibulo-pulmonar cavalgando o anel
pulmonar (19 dos 35 pacientes), apresentavam sopro diastolico, teste-
munho de uma insuficiéncia pulmonar. Certos autores 3,24 afirmam que esse
procedimento mesmo ocasionando insuficiencia pulmonar obrigatoriamente,
n3o se acompanha forgosamente, no pds-operatdrio, de sopro diastdlico.
Também, a existéncia desta insuficiéncia pulmonar decorrente da opera-
Gao nao parece ser fator de agravo adicional capaz de comprometer os
resultados a médio prézo, persistindo a duvida quanto a sua repercus-
s30 a longo prazo. Insuficiéncia pulmonar decorrente do "patch" infun-
dibulo-pulmonar é mal tolerads’l quando se associa a uma hipoplasia gra-
ve dos ramos da artéfia pulmonar, e um "shunt" residual ou a uma obs-

trugao pulmonar residua’?4-®

. Contudo, admite Soulié?%, que peque-
no gradiente entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar de 30 mmHg
a 50 mmHg, associado a uma insuficiencia pulmonar, pode atenuar as con-

seqliencias hemodinamicas desta.



Os dois pacientes desta série classificados como maus resul-
tados a médio prazo pertencem a esta categoria, apresentando insufi-
ciéncia pulmonar e gradiente VD/AP residual. E Jorasen62 constatou que
umA resposta anormal ao exercicio era mais fregliente no grupo de pa-

cientes portadores de insuficiencia pulmonar pds-operatodria.

No grupo constituido de 16 pacientes, nos quais a recosntru-
cao da via de saida do ventriculo direito foi efetuada sem abertura do
anel pulmonar ("patch" infundibular isolado e/ou pulmonar), notamos au-
sencia de sopro diastolico em 9 deles, sendo que os outros 7 apresen-
tavam sopro diastolico (44%). Isto € explicado pela pratica de comissu-
rotomia pulmonar por teséura ou por dilatador, no intuito de tratar o

obstaculo valvar pulmonar, quando exi__stia anel pulmonar normal.

Observagoes clinicas e experimentais indicam que a insufi-
ciencia pulmonar é benigna e bem tolerada 26,61,101 , porém quando ela
est3 associada a uma grande ventriculotomia, a uma infundibulélise am-
pla e/ou a um gradiente VD/AP residual ou dos ramos pulmonares, seus
efeitos deletérios sobre a fungao ventricular direita sao bem mais im-
portantes. Foster 43 assevera que, uma vigilancia prolongada € necessa-
ria para se avaliar a repercussao da insuficiencia pulmonar, responsa-
bilizando esta condigao por um Obito, por dois maus resultados e pelo
aumento moderado do indice cardio-toracico (ICT) em 13 pacientes d&u-
rante controle a longo prazo, num grupo de 246 pacientes seguidos por

um periodo de 12 a 22 anos.

- fndice Cardio-Toracico (ICT).
Constatamos neste trabalho que o ICT esta moderadamente au-

mentado nos pacientes submetidos a corregao da tetralogia de Fallot
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com o valor de 0,54, em média, no pré-operatorio, para 0,56, em media,
n» pés-operatdrio. Este aumento foi notado tambeém por outros autores
a7 . Observamos, também, como Allaines 3 , que o ICT é maior quando o
paciente submete-se a uma reconstrugao infundibular por grande "patch"
infundibulo-pulmonar ou quando apresenta uma insuficieéncia pulmonar pos-
operatéria. De fato, em nossa série o ICT era, em média, de 0,57 no
pds-operatdrio, comparado com um ICT de 0,54 no pré-operatorio no gru-
po portador de insuficiéncia pulmonar. Nos pacientes que nao apresen-
tavam sinais de insuficiéncia pulmonar no pds-operatdrio, ndo houve au-
mento significativo do ICT, com a mesma cifra de 0,55 antes e depois

da intervengao.

- Eletrocardiograma

Na auséncia de realizacdo sistematica de eletrocardiograma
continuo de 24 horas (método Holter), baseamo-nos apenas no eletrocar-
diograma convencional para a avaliacao das miltiplas arritmias e dis-
turbios da condugao Atrio-ventricular, susceptiveis de surgir nos pa-

. . . ~ . 73,83
clentes submetidos a corregao completa da tetralogia de Fallot .

A idade, por ocasido da corregao completa da tetralogia de
Fallot, tem sido correlacionada a freqliencia de arritmias ventricula-

.. - 5
res por varios autores 2,63

. Verifica-se ser este risco mais impor-
tante quando os pacientes sdo operados mais tarde, devido a fibrose di-
fusa, a necroses focais no miocardic hipoxico 75 3 alteragoes degene-
rativas, .,ue aumentam com a idade 73. . Neste estudo,- nao notamos dis-

turbios do ritmo do tipo ventricular ou morte subita nos 35 pacientes

seguidos no pos-operatorio pelo periodo de 30 meses, em média.

Dentro destas condigoes, a literatura médica cita a incidén-
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cia de 0,3 a 4,6% de distirbios do ritmo ventricular e de morte subi-
ta.35'46 . Matina83 observou um Sbito tardio num grupo de 59 pacientes
(1,7%) e 11 disturbios de ritmo ventricular graves (18,9%), dos quais 7

eram taquicardias ventriculares. A existéncia de arritmia ventricular

aumenta a mortalidade por morte subita de 2% a valores compreendidos en
tre 4,8% a 38% segundo o estudo de Quillerm 53 , 0 que justifica que se
aperfeicoe o diagndstico dos disturbios de ritmo através eletrocardio-
grama de 24 horas e eletrocardiograma de esforgo, se necessario.

O bloqueio do ramo direito do feixe de His (BRD) é frequente
apos a cirurgia de corregao completa 56'57’74, ¢, se faz presente em
60% a 100% dos pacientes. Encontramos em nosso grupo, 63% dos pacientes
com BRD incompleto e 37 com bloqueio completo do ramo direito. Segundo
Goor 30 , a lesao do ramo direito pode se fazer a 3 niveis: em primei-
ro lugar, na porgao septal, durante o fechamento da CIV por "patch"
(BRD proximal); em segundo lugar, ao nivel da regiao da banda moderado-
ra, por secgao durante a ressecgac infundibular muscular do ventriculo
direito (BRD distal); e finalmente, ao nivel das terminagoes do sistema
de Purkinge durante a infundibulectomia e inser¢do do "patch" infundi-
bular ou infundibulo-pulmonar 108, ou ainda por ocasiio de uma ressec-

gao infundibular radical 37,

Alguns de nossos pacientes apresentaram no pds-operatodrio,

bloqueio atrio-ventricular completo transitdrio, possivelmente relacio-
. . ~ 76 ~ .

nado a traumatismo e edema locais durante a operagao , Nao persis-

tindo nos cor."roles a médio prazo.

Bloqueio atrio-ventricular do primeiro grau ocorreu nesta

série em 3 dos 35 pacientes (8,5%). Gillete 8 cita uma taxa de bloqueio
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31 precisa que o

atrio-ventricular do primeiro grau de 11,7%. Corone
bloqueio atrio-ventricular completo esta presente em 30% dos pacientes
no pos-operatorio imediato e apesar de transitorio, estes pacientes

sao mais susceptiveis de desenvolver tardiamente um blogueio Aatrio-

ventricular completo.

-78~-






1. A corregao cirurgica completa, precoce, de primeira intencgao,
da tetralogia de Fallot tem indicagao precisa, capaz de propiciar bons

resultados, mesmo em criangas de peso baixo, inferior a dez quilogramas.

2, A mortalidade € elevada, em relagao a esse procedimento, po-
dendo ser sensivelmente reduzida, se observados com rigor caracteristi-

cas morfo-fisiologicas pré-operatdrias.

3. O risco cinirgico nao € estatisticamente maior com a cirurgia
em dois tempos, em comparaGgao com a Cirurgia completa de primeira in-

tencgao.

4, A cirurgia paliativa prévia encontra-se indicada nas formas
de tetralogia de Fallot com ramos pulmonares pequenos ou presenga de

anomalias ‘associadas, sobretudo se a crianga for de muito baixo peso.

5. A hipoplasia dos ramos da artéria pulmonar ou condigoes fisio-
logicamente semelhantes (auséncia de um dos ramos da artéria pulmonar)
constituem importante agravo aos resultados desta técnica, impondo sua

avaliagao rigorosa.

6. O grau de hipoplasia dos ramos da artéria pulmonar pode ser
estabelecido através da medida da relagao entre a soma dos diametros da
artéria pulmonar direita mais o da esquerda, e o diametro da aorta des-

cendente ao nivel sub-diafragmatico.

7. Essa relagao APD+APE/Ao descendente £ 1,5 coincide com eleva-
da mortalidade operatdria; a relagao APD-APE/Ao descendente = 1,5 cor-

responde aos casos com baixa mortalidade operatdria.
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8. Anomalias de origem e de distribuigdo dos ramos das artérias

coronarias obrigam a variantes técnicas no procedimento cirurgico em

estudo, com piora em seu prognostico imediato e tardio.

0. Aumenta o risco operatorio, nesta condigdo, a existencia de
outras anomalias congenitas ou a presenca de afecgao miocardica, como a

cardiomiopatia hipertrofica.

10. O risco cinirgico nao acresce significativamente com o fecha-
mento do infundibulo do ventriculo direito com "patch" infundibulo-
pulmonar, em comparagao com o emprego de "patch" infundibular isolado,

sem abertura do anel pulmonar.

11. Sao favoraveis os resultados dessa intervengao cirurgica
quando inexiste obstaculo residual significativo, que agrave a reper-
cussao da insuficiencia pulmonar sobre a fungao ventricular direita e

na ausencia de comunicacao interventricular residual.
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RESUMO DAS OBSERVAQUES DOS PACIENTES FALECINOS

Observagao n® 1

Crianca do sexo masculino, gravidez sem particularidades, com
com cardiopatia descoberta ao nascimento. O exame cardiovascular  moOs-
trava moderada cianose, auséncia de dispnéia, com sopro sistdlico de
intensidade 4 em 6, mais audivel no 32 espago intercostal esquerdo,
irradiado para toda a area precordial. Ao eletrocardiograma, © eixo do
ORS estava a 1502 e existia sobrecarga ventricular direita. A radiogra-
fia pulmonar mostrava um coragao aumentado de volume com a ponta ele-
vada, vascularizagao pulmonar nos limites da normalidade. O exame hemo-
dinamico evidenciava estenose inﬁmdipular curta e bastante grave, as-
sociada a uma estenose pulmonar tipo "cratera" medianamente grave e
anel pulmonar moderadamente hipoplasico. Os ramos da artéria pulmonar
eram de boas dimensoes, entretanto com um aspecto de estenose na bifur-

cacao da artéria pulmonar. A croga aortica estava a direita.

Aos 27 meses foi praticada a corregao campleta, compreenden-
do o fechamento da CIV, a ressecgao infundibular e excisao da estenose
pulmonar. O anel pulmonar admitia, apos comissurotomia, uma vela de
Hegar de 11 mm e cada um dos ramos da artéria pulmonar, uma vela de
Hegar de 8 mm. A via de saida do ventriculo direito foi fechada por um
pequeno "patch" de Téflon, exclusivamente sobre o infundibulo. No final
da intervengao cirﬁréica, a relacao de pressoes VD/VE foi de 1,0 exis-
ti..Jo um gradiente de pressao de 95 mmHg entre o ventriculo direito e a
artéria pulmonar.

Trinta horas apds a cirurgia, o estado hemodinamico se degra-

dou e a crianga foi reoperada com o intuito de se aumentar o anel pul-
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monar com auxilio de um “"patch® infundibulo-pulmonar. No final da reope-
ragao as tentativas de interrupgao da CEC foram infrutiferas. O Jbito

sobreveio, apesar da manutencao de uma CEC de assistencia por varias ho-

ras.



Observagao n® 2

Crianga do sexo feminino, nascida de gravidez e parto normais.
Um sopro sistolico chama a atenc3o sobre sua cardiopatia desde o nasci-
mento.

No prj.meirb mes de vida, apresentou uma crise hipdxica e aos
3 meses ja existia cianose importante.

A ausculta notava-se um sopro sistolico de ejecdo, intensida-
de de 3 em 6, maximo no 22/32 espagos intercostais esquerdo, irradiado

ao 16ngo do bordo esquerdo do esterno.

A radiografia pulmonar apresentava arco medio saliente e
vascularizacao pulmonar diminuida. O eletrocardiograma mostrava eixo
de QRS a 1202 e uma hipertrofia ventricular direita evidente. A0 eco-
cardiograma notava-se uma aorta dilatada, cavalgando uma larga commi-
cacio interventricular e um obstdculo sobre o infundibulo do ventri--
culo direito. A exploragao hemodinamica confirmou o diagndstico, mos-
trando saturagao adrtica de 67%, igualdade de pressoes entre o ventri-
culo direito e o ventriculo esquerdo, estenose infundibular grave, as-
sociada a uma hipoplasia franca do anel pulmonar, € uma estenose valvar
pulmonar. A aorta tinha sua croga a direita, os ramos da artepria pul-

monar eram de boa qualidade e 0 tronco era curto, sem estenose.

Aos tres meses e meio de vida, ela foi submetida a uma anas-
tomose paliativa (Blalock esquerdo). A cirurgia de reparagao completa,
24 meses apds a anastomose sistémico-pulmonar prévia, compreendeu o
controle de Blalock, o fechamento da CIV, a excisao da estenose inﬁmdi—
bular e a reconstrugao da via infundibulo-pulmonar com “patch®™ infun-

dibular isolado. O anel pulmonar foi conservado pois, apos comissuro-
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tomia pulmonar, ele admitia uma vela de Hégar de 13 mm. A relagao de

pressoes VD/VE no final da cirurgia foi de 0,65.

A 48 horas do pésf-operatério,' a crianga apresentou edema agu-
do de pulmdo. O cateterismo cardiaco feito de emergencia nao mostrou
CIV residual, nem permeabilizagao do Blalock. A crianca faleceu durante
esta exploragdo hemodinamica, e a necrdpsia ndo foi encontrada uma ex-

plicagao anatomica para o obito.
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Cbservacao n? 3

Crianga do sexo masc_uli.no, portadora de trisomia , nascida
de uma gravidez e de parto sem incidentes. Clinicamente era moderada-
mento ciandtica em repouso, sendo a cianose bem evidente quando chora-
va. A ausculta, éxistia um sopro sistdlico 3 em 6, audivel no foco pul-
monar. A radiografia pulmonar o coragao era de volume normal e os cam-
pos pulmonares claros. Ao eletrocardiograma o ritmo era sinusal, o eixo

do QRS estava a 1802 e existia uma sobrecarga ventricular direita.

A idade de 1 ano, a exploracao hemodinamica mostrava . uma es-
tenose infundibular longa e grave, com hipoplasia importante do tronco
da artéria pulmonar e também do anel pulmonar.(anel pulmonar com 1/3
do didmetro da aorta descendente). Existia uma estenose valvar e oS ra-
mos da artéria pulmonar eram de muito bom galibre. Identificou-se um
anomalia de distribuicao coronaria, com o ramo interventricular ante-
rior nascendo da artéria coronérié direita.

A idade de 14 meses foi operado, realizando-se além do fe-
chamento da CIV, uma ressecgao infundibular exclusivamente sobre a
regiao parietal do infundibulo do ventriculo direito. A via infundi-
bulo-pulmonar foi fechada por intermédio de um "batch“ de Dacron, que
se estendia da porgao alta do infundibulo a origem do ramo esquerdo da

artéria pulmonar, moldado sobre uma vela de Hégar de 13 milimetros.

Em virtude do mau estado hemodinamico e da existencia de uma
dissociagao atrio-ventricular, o cirurgido foi levado a reoperar para
alargar o ™patch" infundibulo-pulmonar e observar as valvas mitral e
aérf.ica, que eram normais. Apesar da reoperagao, a condigdo hemodinami-
ca permaneceu muito precaria e o Obito sobreveio pouco apds a interrup-

Ggao da CEC.
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Cbservagao n2 4

Crianca do sexo masculino, nascida a termo, portadora de triso-
mia 21.

A idade de cinco meses apareceu uma cianose, especialmente du-
rante o pranto. A ausculta notava-se um sopro holosistolico 2 a 3 em
6 rude, mais intenso no 32 espago intergostal esquerdo. Ao eletrocar-
diograma o ritmo era sinusal com um eixo a 1102 e uma sobrecarga ven-
tricular direita exclusiva.

A radiografia pulmonar mostrava um ICT de0,53 e uma vascula-
rizagao pulmonar pouco diminuida. Ao eletrocardiograma evidenciou uma
larga croga aortica dextroposta, um grande ventriculo direito, pequeno

ventriculo esquerdo e grande comunicagao interventricular.
1

No exame hemodinamico, com a idade de treze meses e meio,
foram evidenciados uma estenose infundibular longa e grave, um anel pul-
monar moderadamente hipoplasico com tronco pulmonar curto, estenosado
ao nivel da bifurcacao, porém com ramos pulmonares de  bom  calibre.
Existia uma grande comunicagao interventricular, unica, e um canal ar-
terial permedavel. Notava-se a existencia de circulagao colateral sis-
témica ja muito desenvolvida.

Com a idade de quatorze meses, a cirurgia compreendeu o fe-
chamento do canal arterial e da comunicagao interventricular. A via in-
fundibulo-pulmonar foi aberta da porgao baixa do infundibulo ate a
bifurcacao pulmonar e foi fechada por um "patch" de Téflon.

No fim da intervéngéo, a relagao de pressoes VD/VE foi supe-
rior a 1,0, sem gradiente de presssao ac nivel infundibulo-pulmonar. A
morte sobreveio. 7 horas apds o término da CEC em virtude de um estado
hemodindmico muito precdrio. Nao foram identificadas ao exame necrosco-

picos, lesdes que justificassem o dbito.



Cbservacao n2 5
Crianca do sexo masculino, nascido por cesariana devido a

distocia dinamica, tendo decorrido a gravidez sem particularidades.

Os antecedentes familiares indicavam a existeéncia de um tio e
uma tia portadores de sopro cardiaco.
| Ao final da-'l*2 hora de vida, a crianga apresentou importante
dificuldade respiratoria, com cianose. A ausculta notava-se um SOpPro
sistolico 3 em 6 melhor audivel no bordo direito inferior do esterno,
acompanhado de uma segunda bulha hipofonética.

Ao eletrocardiograma notava-se oeixo do QRS a 1502 e uma so-
brecarga ventricuiar direita. Na radiografia de torax observava-se uma
dextrocardia, com situs .solitus visceral. O indice cardio-tordcico era
de 0,58. Ao ecocardiograma foi confirmado o diagnostico clinico de te-
tralogia de Fallot e notavam-se as pequenas dimensoes dos ramos da ar-
téria pulmonar. O estudo hemodinamico mostrava a presenca de artérias
pulmonares muito pequenas (relagao diametro APD+APE/Ao.desc. inferior a
1,0), como também um anel pulmonar hipopldsico. Por outro lado, existia
associado, uma artfria interventricular anterior nascendo da artéria
coronaria direita, um ventriculo esquerdo de tamanho reduzido e outras
anomalias menores (artéria subclavia direita retro-esofagica, persis-
tencia da veia cava superior esquerda).

Apos todos os exames, a crianga foi submetida a uma anastomo-
se paliativa com um tubo de Gore-tex. Apesar desta intervengao cirirgi-
ca, apresentou uma crise hipoxica grave, e ent3o uma segunda anastomo-
se paliativa sistemico-pulmonar foi efetuada. Apesar desta segunda ope-

ragao, a crianga continuava a apresentar crises hipoxicas, mesmo com
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ambas as anastomoses sistémico-pulmonares permeaveis. Logo em seguida a
esta segunda anastomose paliativa foi feita uma tentativa de reparagao
completa. Em virtude da existéncia de uma anomalia de distribuigao co-
ronaria, foi utiliz:ado um tubo de Dacron pré-coagulado entre o ventri-
culo direito e a artéria pulmonar. No final dacirurgia foi impossivel
a interrupcao da CEC em virtude da existéncia de edema pulmonar hemor-
ragico a cada tentativa de interrupgao da CEC. A relagao de pressoes VD/
VE no final da intervengao foi de 0,67 e nao existia gradiente de pres-
sao entre o VD e a AP. A exploragao cirirgica do VE mostrou serem as

valvulas mitral e adrtica normais. O Sbito deu-se apos uma bem longa

CEC de assistencia.
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Observacao n2 6

Crianga do sexo masculino, vem & luz de gravidez e parto nor-
mais. Notava-se, desde o nascimento, um sopro sistdlico no 22 espago
intercostal esquerdo. Existia as vezes, ao choro, uma discreta cianose.
A partir da idade de 3 meses, apresentou uma série de crises hipdxi-
cas.

Bo exame, encontrava-se um sopro sistdélico 3 em 6, audivel
ao longo do bordo do esterno com a segunda bulha bem audivel no foco
pulmonar.

0 eletrocardiograma mostrava o eixo de QRS a 1202, e uma so-
brecarga ventricular direita. A radiografia pulmonar apresentava um
indice cardiotoracico de 0,51 e uma vascularizagao pulmonar 1ligeira-
mente diminuida. O ecocardiograma revelava aspecto tipico de tetralo-
gia de Fallot, com uma aorta dextroposta, Vcavalgando a CIV, sendo os
ramos da artéria pulmonar de dimensoes corretas para © peso € a super-
ficie corporal da crianga.

A exploragao hemodinamica, a idade de seis meses, evidencia-
va uma estenose infundibular curta e grave e uma hipoplasia moderada do
anel pulmonar. O tronco e os ramos da artéria pulmonar eram de bom ca-

libre e existia, também, uma estenose valvar pulmonar.

A cirurgia de reparagao completa efetuada aos 8 meses e meio
compreendeu, o fechamento da CIV, a ressecgao infundibular através de
uma ventriculotomia vertical e mais baixa, em yirtude da existéncia de
um grande ramo marginal do bordo direito sobre o infundibulo do VD. O
anel pulmonar admitia uma vela de Hégar discretamente menor que o nor-
mal para o peso do paciente. Apesar disto, foi fechado o infundibulo

do VD com um "patch" infundibular isolado e em posigao baixa sobre o
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infundibulo do VD. Apds uma longa CEC e clampagem adrtica de 110 minu-
tos, agravou-se a condigdao hemodindmica apesar do uso de drogas cardio-
tonicas. Parece que um dos elementos mais importantes deste mau estado
hemodinamico era a persisténcia de um certo grau de estenose infundi-
bulo-pulmonar, devido as variagoes da técnica operatéria em fungao da

existéncia de anomalia corondria.

O cirurgiao decidiu, entdo, inserir um tubo Dracon entre o VD
e a AP, sendo o esterno mantido aberto para diminuir a compressao que
o mesmo exercia sobre o tubo. O Jbito sobreveio a 128 hora pds-opera-

toria, num contexto de dissociagao eletro-mecanica.



Observacao n2 7

Crianca do sexo feminino, nascida de gravidez sem intercor-
rencias.

Ao terceiro més de vida notava-se um sopro sistolico de eje-
Gcao no 32 espago intercostal esquerdo, aparecendo cianose ao choro, sem
crise hipdxica, nem insuficiéncia cardiaca. A radiografia toracica pds-
tero-anterior mostrava coragdo pequeno, arco médio esquerdo concavo e
vascularizagao pulmonar diminuida. Ao eletrocardiograma o ritmo era
sinusal, o eixo do QRS a 1102, havendo sobrecarga ventricular direita.
0 eletrocardiograma revelava aorta cavalgando o septo e a existencia de
ramos da artéria pulmonar de bom calibre.

0 estudo hemodinamico realizado aos dez meses mostrou uma te-
tralogia de Fallot com estenose infundibuiar longa e grave, hipoplasia
moderada do anel pulmonar ("2/3 do diametro do anel aortico) e estenose
yalvar pulmonar. O tronco e os ramos da artéria pulmonar eram de bom
calibre.

A cirurgia de reparagao completa efetuada a idade de treze
meses, consistiu no fechamento da comunicagao interventricular, excisao
da hipertrofia muscular infundibular e alargamento da via de saida do
ventriculo direito por "patch" de Dacron disposto sobre o anel pulmo-
nar, até a bifurcagao da artéria pulmonar. Apos a declampagem adrtica e
o reaquecimento do paciente, o coragao reassumiu atividade espontanea,
porém em dissociagao atrio-ventricular lenta, cbrigando a estimulagao
por marca-passo transitorio. Na sala de recuperagao OcCO:reu degradagao
hemodinamica, com hipotensao arterial seguida na segunda  hora  pos-
operétéria de bloqueio atrioventricular do 32 grau paroxistico e, na

vigésima hora de edema agudo pulmonar e de dissociagao eletro-mecanica.
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A causa provavel do obito foi imputada a uma insuficieéncia miocardica
ventricular esquerda e/ou uma commicagao inter-ventricular residual,
pois houve salto oximétrico moderado entre o atrio direito e a artéria

pulmonar no pos-operatorio.:



Cbservacao n°® 8

Crianga do sexo feminino, nascida a termo de gravidez e de
parto normais. Desde o periodo neonatal constatou-se cianose labial,
que se acentuava ao choro e as mamadas.

A idade de 5 meses, a crianga apresentava-se palida, ciandti-
ca, com um discreto hipocratismo digital. A ausculta notava~se sopro
sistolico de 3 em 6, com intensidade méxima na area pulmonar. O eletro-
cardiograma mostrava o eixo de QRS a 802 e uma sobrecarga ventricular
direita. Na radiografia toracica, o coragao estava aumentado de volume
(ICT = 0,55) e a vascularizagao pulmonar diminuida. O diagndstico foi
confirmado pela ecocardiografia.

A idade de 17 meses foi feita uma intervencao de anastomose
paliativa entre a aorta ascendente e o ramo direito da artéria pulmo-
nar (tubo de Gore-tex n2 5), pois a artéria subclavia direita nascia da
aorta descendente. A crianga foi melhorando do ponto de vista funcional
pela anastomose sistemico-pulmonar. Sete meses apés, a exploragao hemo-
dindmica mostrava, a parte a anastomose sistémico-pulmonar permeavel,
uma tetralogia de Fallot com ramos pulmonares de bom calibre, anel pul-
monar moderadamente hipoplasico, e estenose valvar pulmonar, com hipo-
plasia do anel pulmonar. O infundibulo do VD apresentava uma estenose
curta e moderadamente grave.

A cirurgia de reparagao completa compreendeu o fechamento da
CIV por uma pega de Dacron, o fechamento da anaStomose Ao-P, a excisao
da estenose infundibular e o fechamento da via de saida do VD, atraves
de uma pega de pericardio aplicada sobre o anel pulmonar, moldada em
torno a uma vela de Hegar n? 12. No final da operagaoc a relagao de pres-

soes VD/VE foi de 0,70. Algumas horas apos foi reoperada em virtude de
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um estado hemodinamico muito precario. A abertura do esterno, as condi-
goes hemodinamicas melhoraram e a proposigao inicial de alargamento do
"patch" IP foi abandonada. O esterno foi entao fechado sobre uma placa

de Dacron, permitindo assim um bom desempenho funcional.

Ao sexto dia pOs-operatorio surgiu uma mediastinite que se
complicou, sendo responsavel pelo obito da crianca no 212 dia pos-
operatério. O exame neéroscépico, revelava boas condigoes do procedi~
mento cirirgico, sem CIV residual nem obstdculos sobre - a via infundi-

bulo-pulmonar.
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Observacao n2 9

Crianga do sexo mascqlino, nascida de gravidez sem particula-
ridades. Aos 3 meses apresentou cianose importante em repouso. A auscul-
ta acusava um sopro sistolico de ejecao de 2 em 6. No eletrocardiograma
notava-se ritmo sinusal, com eixo de QRS a 1202, acompanhado de uma
hipertrofia ventricular direita (T+ em VI). O ecocardiograma confirmou
o diagndstico, mostrando um tronco pulmonar de bom calibre, sem que se

pudesse precisar as dimensoes dos ramos da artéria pulmonar.
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0 estudo hemodinamico em evidencia uma forma severa de tetralo-

gia de Fallot comportando: ausencia de artéria pulmonar esquerda com
pulmdo muito gravemente hipoperfundido, sem que uma circulagdo colateral
de origem sistémica fosse colocada em evidencia; artéria pulmonar dJi-
reita Unica, de bom calibre; anel pulmonar hipoplasico e estenose val-
var pulmonar severa; infundibulo do VD fortemente estenosado, com VD
dilatado e hipocinético.

A corregao completa foi efetuada aos 4 meses, compreendendo:
o fechamento da CIV; a excisao da estenose infundibulo-pulmonar e a
reconstrucac da via de saida do VD por "patch" IP de Dacron,' implanta-
do até a origem do ramo direito da artéria pulmonar, moldado sobre uma

vela de Hégar de 12 milimetros.

A interrupcao da CEC nao foi possivel devido a uma hiperten-
s3o pulmonar de 70 mmHg, sem existéncia de gradiente de pressao entre o
VD e a AP. Decidiu-se entao reabrir a CIV, como tentativa de criar-
se uma valvula de escape para o VD. Mesmo com esta medida nao foi pos-
sivel interromper-se a CEC, sobrevindo o obito. Na nécrépsia foi en-
contrado um defeito grave de complacéncia do wlnﬁo‘ direito (estenoses

-distais?).



Observacao n? 10

Crianga do sexo feminino, nascida de gravidez e parto sem

particularidades.

Em virtude de dificuldades em se alimentar, foi feito diag-
ndstico de plicatura gastrica e foi evidenciada uma artéria subclavia
retro-esofagica. Por outro lado, a crianga apresentava uma cianose im-
portante sem crises hipdxicas. A ausculta, existia um sopro sistdlico
1l em 6, com a segunda bulha discretamente aumentada. A radiografia de
torax apresentava um arco inferior esquerdo saliente, com vasculariza-
gao pulmonar diminuida, sendo o segundo arco do bordo esquerdo do cora-
Ggao escavado. O eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal com eixo do
QRS a 1202 e sobrecarga ventricular c'iireita. 0 ecocardiograma mostrava
grande aorta cavalgando o septo interventricular, uma artéria pulmonar
direita pequena e uma estenose infurdibular severa.

A idade de 12 meses a crianca submeteu-se a exploragao hemodi-
namica, que revelava hipbplasia grave do infundibulo do VD, como também
do tronco e de ambos os ramos da artéria pulmonar (relagao diametro
APD+APE/Ao desc.=1,0), uma CIV unica. A croga aortica curvava-se a di-
reita do eixo traqueal e observava-se vascularizaGao colateral mediasti-
nal importante.

Tres meses mais tarde, a reparagao completa compreendeu o
controle da circulagao colateral por toracotomia direita, fechamento da
CIV, resseccao da _estenose infundibular e aplicagao sobre a ventriculo-
tomia, de um "patch" infundibulo-pulmonar até a origem do ramo esquerdo
da arteéria pulmonar.

Ao final da CEC, a pressao ventricular direita era supra-
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sistemica, obrigando a uma nova CEC para abertura do "patch" de fecha-
mento da CIV, visando descomprimir o VD hipertenso. A crianga foi reo-
perada para fechamento da CIV ﬁo 32 dia pds-operatorio, ‘devido ao apa-
recimento de gravissimo edema agudo de pulmdo. Apos esta segunda cirur-
gia, a pressao ventricular direita permanecia ainda elevada. Apesar do
fechamento da CIV e da ausencia de obstrucdo (gradiente de pressao)
entre o VD e a AP, o Jbito sobreveio ao décimo dia pos-operatorio  num
quadro de insuficiéncia cardiaca e baixo débito, admitindo-se o diag-

nostico de estenose dos ramos distais da artéria pulmonar.
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