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HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR: SERIA COMPLICACAO NO
POS-OPERATORIO DE TETRALOGIA DE FALLOT

MARIA VIRGINIA DIAS DA SILVA, VALMIR F FONTES, JOSE HORTENCIO DE MEDEIROS SOBRINHO, MABEL
DE MOURA BARROS, MARIA CRISTINA VENTURA, PAULO P. PAULISTA, LUIZ CARLOS B. DE SOUZA

Insuficiéncia cardiaca refratdria ocorreu em 5
dentre 1.142 pacientes com tetralogia de Fallot subme-
tidos a correcdo ciriurgica radical no periodo de maio
de 1960 a dezembro de 1986. O controle pré e pés-ope-
ratério baseou-se na andlise dos sintomas e sinais
clinicos, eletrocardiograma, estudo radiogrdfico con-
vencional, cateterismo cardiaco, cineangiocardiografia
e necréopsia (um caso). A evolugdo pré e pés-ope-

ratoria imediata e tardia foi desfavordvel. Um paciente
faleceu no primeiro dia do pés-operatério; os demais
apresentaram complica¢ées como insuficiéncia
pulmonar grave, hipocontratilidade difusa e grave de
ventriculo direito, ocorrendo trés 6bitos tardios. Ape-
nas 1 paciente estd vivo, com insuficiéncia cardiaca
congestiva de dificil controle.
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Denomina-se tetralogia de Fallot a cardiopatia
congénita caracterizada por obstrucéo no trato de saida
do ventriculo direito, comunicacdo interventricular
com “shunt” direito—esquerdo e deslocamento da aorta
para a direita, cavalgando o septo interventricular
em grau varidavel. Como conseqiiéncia, ha hipertrofia
ventricular direita, diminui¢do do fluxo pulmonar e,
habitualmente, queda da pressido no tronco da artéria
pulmonar®,

Em raros casos, detecta-se hipertensio pulmonar
ap6s tratamento ciriurgico, quer a operacao efetuada
tenha sido radical, ou realizada apenas anastomose
sistémico-pulmonar®. A hipeitensdo pulmonar com-
plica seriamente o pds-operatério destes pacientes,
levando-os, freqiientemente, ao 6bito. Considerando-
se os bons resultados e a baixa mortalidade habitual-
mente esperaveis para a maioria dos pacientes com
tetralogia de Fallot submetidos a correcédo cirirgica
definitiva, torna-se evidente a importancia do reco-
nhecimento dos casos com risco potencial de desen-
volver a complicagdo, ao decidir-se a indicacdo e o
tipo da operacéo.

No presente trabalho, os autores relatam sua ex-
periéncia no manuseio de pacientes portadores de te-
tralogia de Fallot, que apresentaram hipertensao pul-
monar no pés-operatorio, apés correcdo definitiva.

CASUISTICA E METODO

A casuistica constou de cinco pacientes portado-
res de tetralogia de Fallot grave, submetidos & corre-

cdo cirurgica definitiva com ampliagdo da via de saida
do ventriculo direito. Dois pacientes (casos 1 e 2), ha-
viam sido submetidos & anastomose sistémico-pulmo-
nar tipo Blalock-Taussig, respectivamente 18 e 16 me-
ses antes da cirurgia definitiva. Quatro eram do sexo
masculino e a idade variou de 1 dia a 5 meses quando
do diagnéstico, e de 24 a 28 meses por ocasido do trata-
mento cirdrgico definitivo. Todos foram submetidos,
no pré e no pés-operatorio, a exame fisico, eletrocar-
diograma convencional, ecocardiograma uni e bidi-
mensional, radiografia do térax em PA e obliquas e
determinacgoes do hematdécrito e hemoglobina. O cate-
terismo cardiaco com cineangiocardiografia foi reali-
zado em todos os casos no pré-operatoério, e deixou de
ser efetuado em apenas um paciente apés a cirurgia.

RESULTADOS

Os pacientes apresentavam cianose desde o nasci-
mento, trés com crises de hipoxemia. A ausculta reve-
lou sopro sistélico +/ + +/4 no foco pulmonar e segunda
bulha tnica. O eletrocardiograma registrou SAQRS
entre +12071 e + 180(], com rotacdo horaria e padrao
precordial compativel com hipertrofia ventricular
direita. Os achados radiolégicos foram de “Situs
solitus”, com sombra cardiaca malformada, de
tamanho normal e caracteristicas tipicas de tetralogia
de Fallot: agudizacéo e levantamento da ponta, pedi-
culo alargado e alongado, arco médio deprimido, po-
breza de circulagdo pulmonar. O cateterismo cardiaco
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evidenciou pressdes equivalentes nos-ventriculos, com
pressdo sistélica equilibrada com a da aorta. A
cineangiocardiografia (fig. 1 a 4) mostrou, em todos
0s casos, camara de enchimento do ventriculo direito
dilatada e hipertrofiada, severa hipoplasia do infun-
dibulo e do anel da valva pulmonar. A aorta opacifi-

cava-se imediatamente, mostrando-se dilatada e alon-
gada na porgdo ascendente. Chamava a atencéo a hi-
poplasia e deformidade do tronco da artéria pulmonar
e seus ramos; um deles apresentava-se com intensa
hipoplasia, ao passo que o outro era menos estreitado,
havendo segmentos com grande calibre (fig. 1, 3 e 4).

Fig. 1—Angiogramas de um caso com dilatagcdo do ramo esquerdo e estreitamento acentuado do direito. Estenose infundibulo-valvar muito severa
com intensa deformacéo da via de saida do ventriculo direito. Anastomose de Blalock Taussig prévia a esquerda, devida a reduzido calibre da
artéria pulmonar direita. A-D - pré-operatério; E-G - pés-operatorio, com insuficiéncia pulmonar e hipocontratilidade difusa do ventriculo direito.

y

Fig. 2—Angiogramas pré-operatérios de um caso mostram os ramos
direito e esquerdo pouco calibrosos, com severas estenoses em suas
origens. No pds-operatério nota-se insuficiéncia pulmonar, hipocon-
tratilidade difusa do ventriculo direito e pequeno defeito residual do
septo ventricular. A e B - pré-operatério; C, D e E - pés-operatério.

A evolucédo pés-cirurgia corretiva foi desfavoravel
em todos os casos, e caracterizada por insuficiéncia
cardiaca direita, refrataria a terapéutica. Um paciente
faleceu no primeiro dia do pés-operatorio, ndo tendo
sido possivel praticar-se o cateterismo cardiaco e a
cineangiocardiografia de controle. Os demais apresen-

taram grave insuficiéncia pulmonar e hipocontrati-
lidade difusa do ventriculo direito, de dificil compen-
sacdo, mesmo com medicacdo endovenosa. Trés pa-
cientes faleceram em insuficiéncia cardiaca conges-
tiva no pés-operatoério tardio (média de 8 meses). Ape-
nas um encontra-se vivo, parcialmente compensado,
sob terapéutica intensiva.

A necroépsia do paciente que faleceu revelou he-
morragia pulmonar difusa por rotura de vasos com

Fig. 3—Angiogramas pré-operatérios de um caso com 6bito no primeiro
dia apés a cirurgia e mostrando os ramos pulmonares pouco calibro-
sos e a via de saida do ventriculo direito muito estreita.
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paredes muito finas, caracterizando a malformacéo
do leito vascular.

O eletrocardiograma demonstrou, em todos os ca-
sos, bloqueio completo do ramo direito, associado, em
dois, a bloqueio da divisdo antero-superior do ramo
esquerdo. As radiografias do térax evidenciaram
acentuada dilatacdo da area cardiaca (fig. 5), e maior
vascularidade em um dos pulmées. O sopro sistélico
ejetivo e a 2* bulha dnica permaceram, notando-se o
aparecimento de sopro diastélico de insuficiéncia

pulmonar. Os achados hemodindmicos foram compa-
tiveis com a instalacdo de severa hipertensdo arte-
rial pulmonar pés-cirirgica (quadro I). A
angiocardiografia pés-operatéria mostrou a mesma
disposicdo anatomica da artéria pulmonar e seus ramos,
insuficiéncia pulmonar grave e hipocontratilidade
difusa do ventriculo direito. Em um dos casos, notou-se
discreto defeito do septo ventricular por reabertura
p6s-operatoria (fig. 1 a 4).

Fig- 4—Angiograma pré e pés-operatério em um caso com dilatacido acentuada de um segmento do ramo direito e severa hipoplasia do ramo

esquerdo. A e D—pré-operatorio; E e G—pdés-operatorio.

QUADRO I—Valores hemodinamicos e achados cineangiocardio-
graficos no pés-operatoério

Caso Idade VD APa VE Ao  Cineangiocardiografia

Hipoplasia APD, acentuada
1 2a4m. 100/16 100/18 — — dilat. APE, insuf. pulm.
severa, hipoc. difusa VD

Hipoplasia APD,APE pouco
2 2a4m. 75/15 55/15 100/13 100/50 calibrosa, insuf pulmonar
severa. Hipocont. difusa VD

Hipoplasia APE, dilat.
3 2a3m. 8020 80/30 90/10 90/50 mod. APD, insuf pulm.
sev.; hipoc. difusa VD

Hipoplasia APE,APD
4 2anos 65/22 6522 65/14 — insuf. pulm. severa
Hipocont. difusa do VD

52anos (6bito no 1° dia do p6s-operatorio)

DISCUSSAO

Quatro sao os aspectos a considerar na patogé-
nese da hipertensao pulmonar detectada no pés-ope-

Fig. 5—Aspecto radiografico pés-operatério dos casos 4 e 1, exibindo
intensa cardiomegalia, com perda da configuragéo cardiaca caracte-
ristica desta patologia. Observa-se diferenca na perfusao dos pulmaes,
com aumento da vasculatura a esquerda.

ratério da tetralogia de Fallot: a conseqiiéncia da ope-
racdo realizada, a eventualidade de comunicagéo in-
terventricular residual, a ocorréncia de lesées trombo-
ticas e a malformacgéo congénita da artéria pulmonar
e dos seus ramos, incluindo-se aqui os casos extremos
de auséncia total de uma das artérias pulmonares.
As conseqiiéncias do tratamento cirirgico sio essen-
cialmente as mesmas, tanto na operag¢do de anasto-
mose como na radical, porém mais graves neste tltimo
procedimento quando existem malformacoes do leito
vascular pulmonar. Em ambas as situacoes ha acen-
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tuado aumento do fluxo sangiiineo na vasculatura
pulmonar, a qual vinha, desde a vida fetal, submetida
a regime de hipopressao®’. A incapacidade da drvore
arterial pulmonar adaptar-se a nova situacdo resulta
em graus variaveis de insuficiéncia cardiaca com con-
gestdo pulmonar, levando com freqiiéncia o paciente
ao 6bito. As possibilidades de tal situac¢éo ocorrer sdo
maiores quando o tamanho da anastomose é exces-
sivo, ou no caso da cirurgia radical, em presenca de
comunicacdo interventricular residual por inadequa-
do fechamento, ou mesmo reabertura do defeito.

Lesoes trombdéticas sdo extremamente freqiientes
e, muitas vezes precoces, ocorrendo desde o nascimento®
12 ¢ devendo-se ndo somente a hipoplasia dos vasos
pulmonares, mas também, e talvez sobretudo, a polici-
temia e aumento da viscosidade sangiiinea. A recana-
lizacao dos trombos néo é rara, porém é peculiar, resul-
tando na formacéao de septos fibrosos intravasculares,
os quais separam a luz dos vasos em multiplos com-
partimentos®!2. Tem sido notado que quanto menor o
fluxo sangiiineo pulmonar, mais largos os canaliculos
e mais delgados os septos intraluminares que se for-
mam, razdo das dilatacdes segmentares com paredes
adelgacadas observadas nos vasos pulmonares de
pacientes portadores de tetralogia de Fallot”®.

Embora haja interacdo dos diversos aspectos
abordados, a malformacao vascular parece ser o fator
determinante na génese da hipertensao arterial pul-
monar apresentada por tais pacientes. Estudos sobre
a vasculogénese pulmonar!?® na tetralogia de Fallot
revelaram que os vasos sdo tdo malformados®* quanto
mais grave a estenose pulmonar ao nascimento. A es-
tenose resulta de erro da cardiogénese durante o periodo
embrionario e, destarte, os vasos pulmonares se for-
mam tortuosos e hipopldsicos, em regido de hipo-
pressao, sem que sofram a acéo da forca de propulsao
do ventriculo direito. Dirnsley e col’, em uma série
de 1.400 pacientes submetidos a correc¢ao cirdargica
da tetralogia de Fallot, entre janeiro de 1955 e janeiro
de 1972, verificaram o desenvolvimento de hiperten-
s@o pulmonar acima de 50 mmHg em 61(4,3%), dos
quais 39 (63,9%) apresentavam obstrucdo vascular
periférica grave, sendo que em 9 (25,6%) havia auséncia
da artéria pulmonar esquerda e em 1 auséncia da
artéria pulmonar direita. Nao obstante o fato de que
6,7% destes casos tenham resultado de obstrucoes
adquiridas, fica clara a importancia da malformacao
vascular.

A andlise dos casos relatados neste trabalho mostra
que se tratavam de pacientes portadores de formas
graves de tetralogia de Fallot, com alteragoes no calibre
dos ramos da artéria pulmonar e intensa hipoxemia.
E possivel que nestes casos, como na maioria, tenham
interagido a malformacao vascular e o aumento da
viscosidade sangiiinea, resultante da poliglobulia
provocada pela hipoxemia. Em todos havia obstrucao
e/ou hipoplasia dos ramos periféricos da arvore arte-
rial pulmonar, evidenciando a importéncia de seu
reconhecimento antes de efetuar-se a operacao.
A programacdo da conduta cirurgica em pacientes

com tetralogia de Fallot exige, pois, a medida da pressao
da artéria pulmonar de forma direta, se possivel, ou
in diretamente através de “wedge” venoso e cuidadosa
analise angiocardiografica da artéria pulmonar e seus
ramos. Isto porque provavelmente quanto mais
deformados e diminuidos de calibre forem os vasos
pulmonares, maior serd a tendéncia para que se
desenvolva a hipertensao pulmonar pés-operatoria.
Tal reacédo causa-efeito, entretanto, ndo é obrigatéria,
pois alguns casos, mesmo com vasculatura pulmonar
malformada e anatomia desfavoravel, evoluem bem
no pés-operatoério, ndao havendo, até o momento, como
prever com seguranga os que apresentardo a compli-
cacao.

Em resumo, a observacao dos casos ora apresen-
tados, ao lado de dados da literatura, permitem con-
cluir que: 1) a hipertenséo arterial pulmonar é compli-
cacdo rara no p6s-operatério de pacientes portadores
de tetralogia de Fallot submetidos a correcéo total;
2) a ocorréncia desta complicagdo influi no prognds-
tico, levando & insuficiéncia cardiaca direita de dificil
controle e freqiientemente a 6bito; 3) pacientes porta-
dores de tetralogia de Fallot devem ser objeto de mi-
nucioso estudo angiografico da vasculatura pulmonar,
inclusive do “wedge” venoso pulmonar, procurando
reconhecer os predispostos a desenvolver hipertenséo
arterial pulmonar; 4) nos casos assim identificados,
a cirurgia paliativa com “shunt” sistémico-pulmonar
deve ser procedimento de escolha.

SUMMARY

Among 1.142 patients who underwent total correc-
tion of tetralogy of Fallot from May of 1960 to december
of 1986, five (0,43%) presented refractory cardiac failu-
re. Pre and postoperative control was based on symp-
toms and clinical signals, electrocardiogram, conven-
tional radiographies, cardiac catheterism, cineangio-
cardiography, and necropsy in one case. The evolu-
tion in immediate and late postoperative periods were,
not good. One patient deceased in he first day after
surgery: the others had complications as severe pul-
monary insufficiency, diffuse and severe
hypocontractibility of the right ventricle, with three
late deceases. Only one patient is alive, with conges-
tive cardiac failure hardly controllable.
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