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Tetralogia de Fallot. Consideracoes Sobre Aspectos
Morfolégicos de uma Entidade Descrita com Perfeicéo

Vera Demarchi Aiello,
Séo Paulo

Objetivo - Analisar alguns aspectos morfol6gicos
da tetralogia de Fallot que vem gerando controvérsias
de nomenclatura, surgidas na literatura em virtude de
diferentes formas de definicdo de dupla via de saida do
ventriculo direito e de sua possivel concomitancia com
a tetralogia.

Métodos- Sao estudados 22 espécimes anatdmicos
e revistos aspectos da descricdo original da anomalia
(tetralogia de Fallot), em relacdo a porcentagem de ca-
valgamento da aorta sobre o septo interventricular, ao
tipo de comunicagéo interventricular, grau de estenose
infundibular, etc.

Resultados- Em relagdo ao grau de cavalgamen-
to da aorta, houve apenas um coragdo em que essa ar-
téria se conectou em mais de 50% ao ventriculo esquer-
do. Nos demais, houve conexdo da maior parte da sua
circunferéncia ao ventriculo direito. Em 10 coracdes este
cavalgamento ficou entre 50% e 75% e em 11 casos foi
avaliado como maior de 75%. A intensidade de estenose
infundibular foi considerada discreta na metade dos
casoes avalidveis e a valva pulmonar era bivalvulada na
maioria dos coracfes. Arco adrtico a direita foi en-
contrado em 40% dos casos avaliaveis e comunicagéo
interventricular muscular em apenas um coracao (5%).

Conclusdo- A analise morfologica permitiu con-
cluir que, se considerarmos a dupla via de saida de ven
triculo direito apenas como um tipo de conexdo ventri-
culo-arterial, a entidade tetralogia de Fallot poderé ou
ndo ocorrer concomitantemente com ela. A existéncia
desta associa¢cdo depende apenas do grau de cavalga-
mento da aorta em relacéo ao septo ventricular.

Palavras chavetetralogia de Fallot, cardiopatias congénitas,
dupla via de saida de ventriculo direito.

Luiz V. Décourt
, SP

Tetralogy of Fallot. Considerations About
Morphological Features of an Entity Well
Described

Purpose- To analyze some morphological aspects
of the tetralogy of Fallot which have been raising
controversies in the literature, due to the different
approach to the nomenclature of congenital heart
defects by different authors regarding the definition of
double outlet right ventricle and its concomitance with
tetralogy.

Methods- We reviewed the original description of
the anomaly, and also analyzed the morphology of 22
anatomical specimens, describing the degree of aortic
overriding, the type of ventricular septal defect, the
degree of sub-pulmonary stenosis, etc.

Results - Regarding the degree of aortic
overriding, there was only one case where that vessel
connected predominantely to the left ventricle. In the
remaining hearts, the degree of overriding was between
50% and 75% in 10 cases and greater than 75% in 11.
The intensity of infundibular stenosis was evaluated as
mild in half the available hearts, and the pulmonary
valve was bicuspid in 11 cases. Right aortic arch was
present in 40% of the available hearts and the
ventricular septal defect had muscular borders in just
one case (5%).

Conclusion - We could conclude that if double
outlet is only a type of ventricle-arterial connexion, and
so, depending on the degree of overrinding of the aorta
over the trabecular septum, we may have the
malformation coexisting with the tetralogy.

Key-words: tetralogy of Fallot, congenital heart disease,
double outlet of right ventricle
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Mesmo decorridos mais de 100 anos da classica

de Fallot, ainda ocorrem nos dias de hoje controvérsias a

descricéo da entidade que conhecemos como tetralogiarespeito de alguns pontos de sua morfologia. Como ja tem
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sido amplamente reconhecitl@ descri¢ado estrutural des-

se defeito cardiaco pelo médico francés E.L.A. Fallot, em
188872, foi bastante criteriosa e completa, praticamente
nada deixando a acrescentar. As diferentes formas de
abordagem da nomenclatura das cardiopatias congénitas
por diferentes especialistas, entretanto, tém permitido cer-
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tas divergéncias mais de ordem tedrica do que prética, guindo o fluxo cardiaco, sendo observados cuidadosa-
gue, em verdade, ndo comprometem a descri¢cdo original. mente, em cada espécime, 0s seguintes parametros: a)
Elas vém sendo acentuadas, contudo, em trabalhos evengrau de cavalgamento da aorta em relacdo ao septo
tualmente critico$*. trabecular (em porcentagem, por avaliacao subjetiva); b)
O principal ponto de discusséo € relacionado a ques- tipo de defeito septal ventricular (se habitual ou com bor-
tdo da possibilidade de coexisténcia ou ndo de dupla via das musculares); ¢) grau de estenose infundibular (julga-
de saida de ventriculo direito com a cléassica tetraldgia  do subjetivamente como discreto, moderado ou intenso);
Certos autores preferem definir a dupla via de saida de d) disposi¢édo do arco aértico (se a direita ou a esquerda);
ventriculo direito como um tipo de conexdo e) caracteres anatdmicos da valva pulmonar.
ventriculo-arterial, ndo importando a morfologia
infundibular, a continuidade mitro-adrtica ou a relacdo es-
pecial entre as grandes artérias. Outros, entretanto, invo-
cam aspectos morfolégicos derivados do conhecimento
da embriologia do coragéo e consideram a dupla via como Todos os coracdes estudados apresentaiam
a situac@o em que ambas as grandes artérias estao supokolitus com ponta voltada para a esquerda. A abertura,
tadas por um infundibulo muscular completo ou, como gpservamos septo atrial intacto na maioria dos casos (tab.
preferem, quando ha “duplo cone” no ventriculo direito. )
Todos concordam, entretanto, como ja acentuado por O ventriculo direito mostrou hipertrofia de diversos
Fallot, que a tetralogia € uma entidade e n&o uma associ-graus e estreitamento do infundibulo subpulmonar gracas
acao fortuita de malformacdes. O defeito basico € um des- 5309 desvio anterior da porcdo infundibular do septo
vio anterior do septo infundibular, que causa de uma s6 ventricular (fig. 1). A entrada do infundibulo subpulmonar
vez a estenose subpulmonar, a dextroposicao da aorta &ncontramos ocasionalmente espessamento fibroso, que
a comunicacao interventricular, por desalinhamento dos em dois casos acabou ocluindo completamente o orificio
componentes do septo ventricularAs variagoes de comunicagdo da camera ventricular com essa estrutura
morfologicas desse complexo estrutural sdo explicadas (fig. 2). A comunicacdo interventricular era
pela existéncia de um espectro de anomalias no que se reperimembranosa em 21 casos. No espécime remanescen-
fere a algumas caracteristicas anatomicas (por exemplo 0te  havia uma banda muscular separando o defeito septal

Resultados

grau de estenose, cavalgamento, @)mo, alias, € co-  das valvas trictispide e adrtica. Em apenas um caso, a co-
mum acontecer na grande maioria dos defeitos cardiacosmunicacao interventricular foi julgada como muito pe-
congenitos. quena. Neste mesmo espécime a estenose subpulmonar

De acordo com a visdo dos embriologistas , a forma erg minima.
tipica da tetralogia € consequiéncia da origem ectépica das
cristas tronco-conais que, normalmente, sofrem rotacéo de

180°. O desenvolvimento dessas cristas ocorre dentro do Tabela | - Caracteristicas morfolgicas
territorio dp tronpo-cone, cuja septagao anormal acarreta| Cavalgamento Ao a) <50% 1 caso
estenose infundibulo-valvar e reducéo de calibre do tron- | e rejacio ao VD b) >50% e <75% 10 casod
co da artéria pulmonarTambém vem sendo discutido se c) >75% 11 casos
a estrutura infundibular desviada anteriormente deve ou ) ) )
ndo ser denominada de “crista supraventricular’. De fato, | EStenese infundibular b)a)mg:jsgrraeéz Gsc::(fsos
existe certa confus&o terminolégica quando diversos au- ¢) acentuada 2 casos*
tores se referem a “crista” e aos seus componentes. d) pés-operatério &asos

O presente trabalho tem como objetivo principal o
estudo da morfologia de coracdes com tetralogia de | ¢'A i; ?;Zf:;eoval ;2(:::‘;505

Fallot, visando a analise das questdes acima referidas e 3 c) defeito fossa oval 1 caso
aplicacao pratica desse tipo de informacéo.

CIv a) habitual 21 casos **
b)muscular 1 caso
Métodos .
Arco adrtico a) &squerda 12 casos
b) a direita 5 casos
Foram estudados 22 coragdes pertencentes a cole- ©) ndo avaliavel 5 casos
cao dp pecas an.at6m|cas do Instituto do Coracao do| vajva pulmonar a) trivalvulada 3 casos
Hospital das Clinicas da FMUSP e catalogados com o b) bivalvulada 11 casos
diagnéstico de tetralogia de Fallot. Foram deliberadamente c) agenesia 1 caso

excluidos do estudo casos diagnosticados como Fallot ex- " — —— o
. . A ) Ao-aorta;*-um caso comostium infundibulifechado; **-dois
tremo, ou seja, com atresia pulmonar infundibulo-valvar. | casos com CIv minima; ClA-comunicacéo interatrial: CIVA
Os coracdes foram abertos de forma habitual, se- | comunicagéo interventricular.
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Fig. 1 - Ventriculo direito aberto, demonstrando os achados tipicos da tetralogia
de Fallot. O septo infundibular (SI) esta desviado anteriormente em relagéo ao
septo trabecular (ST), o que resulta em estenose do infundibulo subpulmonar. A
valva adrtica cavalga a comunicagéo interventricular (estrela) e esta em grande Fig. 2 - Vista anterior de coracéo com tetralogia de Fallot, em um caso onde houve
parte relacionada ao ventriculo direito. T- valva tricdspide. fechamento completo destium infundibuli (seta), separando o infundibulo
subpulmonar como uma camera isolada das demais por¢des do ventriculo direito.
Aoaorta; P-tronco pulmonar aberto longitudinalmente.

O grau de cavalgamento da aorta sobre o septo
trabecular variou ba_tstante.. Consideramos que sua _Cim””‘infundibulo muscular (subaértico e subpulmonar), os au-
feréncia estava mais relacionada ao ventr{culo direito em {5res da escola européia, partidarios da analise segmen-
21 casos (tab. ). A valva pulmonar era avaliavel em 15 ca- 5, sequiencidl®®, expressam a relacéo ventriculo-arterial
sos. Era trivalvulada em trés, bivalvulada em 11 e no €aso ge acordo com a porcentagem da circunferéncia da gran-
remanescente era congenitamente ausente (restrita a pege artéria que se relaciona a cada ventriculo. Dessa forma,
quenos brotos de tecido acinzentado ao nivel do anel gstes itimos autores estdo aptos a admitir que casos de
valvar). De 17 espécimes onde o arco adrtico foi preser- tetrglogia de Fallot onde a aorta se origine em mais de 50%
vado na dissec¢do, 12 mostravam seu curso sobre Oge sya circunferéncia no ventriculo direito sejam também
brénquio principal esquerdo e cinco sobre o bronquio di- ¢|assificados como apresentando dupla via de saida des-
reito. se ventriculo. Pensando assim, esses dois diagnosticos

ndo se excluem mutuamente, como querem adeptos da de-
Discusséio finicAo “embriologica” de duplg via. De fato, 0 préprio

Fallot?, em sua publicacéo original, descreve em dois dos

trés doentes observados inicialmente (n° 2 e 3), a aorta

As diferentes maneiras utilizadas na descrigéo e de- originando-se principalmente do ventriculo direito. Diz
signacéo de estruturas, no estudo morfologico dos defei- Fallot sobre o caso n° 2: “mais ce que ce vaisseau offre
tos congénitos do coragéo, tém trazido inimeras discus- de plus remarquable, c’est son point d’'emergence; il nait
ses, ndo so terminoldgicas como conceituais. E um exem-de la partie superieure du ventricle droit, en avant de
plo a controvérsia surgida um século apos a classica des- orifice auriculo-ventriculaire, en arriére de l'orifice de
cricdo da tetralogia de Fallot, a respeito da existéncia ou I'artére pulmonaire”, e sobre o caso 3: “L’aorte nait... a la
nédo de dupla via de saida de ventriculo direito associadafois des deux ventricles, mais elle communique plus
a essa anomalie. Enquanto Van Praagh e outros auto- largement avec le droit, qu'avec le gauche”. Como obser-
res acreditam que a dupla via de saida deve necessariavamos, a analise descritiva dessa malformacéo leva a um
mente ser caracterizada pela presenca de duploperfeito entendimento da situacdo e , a nosso ver, o diag-
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néstico de tetralogia de Fallot sé sera completo se a elesmaior, tampouco invalida tal afirmacéo, visto que além de
acrescentarmos a descricdo do tipo de conexdo longo, ele é estreito. Além disso, a avaliacdo em espéci-
ventriculo-arterial, seja ela concordante ou do tipo dupla mes anatdémicos é, em nosso entender, mais fidedigna do
via de saida. que a baseada em imagens angiogréficas, que podem es-

Entendemos, entretanto, a posicéo de certos auto- tar sujeitas a variagdes decorrentes de incidéncia, orien-
res cuja escola valoriza a embriologia cardiaca, utilizando tacéo, etc.
conceitos e termos nela alicercados. Acreditamos ser mui- Em relacdo ao grau de estenose infundibular, existe
tissimo importante conhecer as bases embriolégicas dasum espectro que vai desde desvio discreto do septo in-
malformacdes cardiovasculares, sobretudo em uma era defundibular até atresia completa do infundibulo. Discute-se,
tamanho progresso técnico que permite visibilizar a pos- ainda, se é apropriada a denominagéo de “Fallot extremo”
sibilidade de correcéo e/ou prevencao dos defeitos duran-nos casos de atresia pulmonar com comunicacao
te o periodo da embriogénese. N&o é possivel, todavia, ig-interventricular (CIV). Enquanto, em alguns casos, é facil
norar a enorme contribuicdo dada pelo sistema de anali- detectar morfologicamente o infundibulo subpulmonar em
se segmentar sequencial, introduzido na década &e 70 “fundo cego”, em outros ndo ha resquicio desta estrutura
Além de desmitificar a nomenclatura dos defeitos cardia- e, portanto, ndo se aplica a eles o diagndéstico de
cos congénitos, ele facilitou sobremaneira o entendimen- tetralogia. Devemos ressaltar, ainda, que a estenose
to das malformacdes e, fato mais importante, ampliou as infundibular pode ser progressiva na evolucao clinica de
chances de entendimento do didlogo do morfologista (en- um paciente com tetralogia de Fallot, seja por hipertrofia
tenda-se patologista, ecocardiografista), com os grupos do miocardio da via de saida do ventriculo direito, seja por
clinico e/ou cirargico responsaveis diretamente pelo tra- espessamento fibroelastico da entrada do infunditaulo
tamento dos pacientes. ostium infundibuli).Como observamos em um dos nos-

A observacdo dos nossos casos mostra claramen-sos casos, este pode se fechar completamente.
te que, em sua grande maioria, a aorta originou-se princi- As caracteristicas da CIV devem ser bem conheci-
palmente do ventriculo direito. H4, porém, uma ocorréncia das. Na classica tetralogia, o defeito é perimembranoso,
a ser acentuada. Os espécimes analisados sdo proveporém admite-se que em 10% dos cdsobraco poste-
nientes de uma colec¢éo anatémica que tem no maximo 12rior da trabécula septo-marginal se continua com a prega
anos, ou seja, contém coracdes colhidos em uma época nanfundibulo-ventricular, tornando a CIV muscular. Em nos-
qgual a correcao cirdrgica da anomalia ja estava bem sa casuistica apenas um dos 22 cora¢Bes mostrou esta
estabelecida e que, portanto, pode conter apenas 0s coraecorréncia (incidéncia de 5%). Existem ainda casos que
¢Oes dos casos mais graves. Ndo ha davida, entretantoapresentam CIV subarterial duplamente relacionada, asso-
gue observamos uma inquestionavel tendéncia da aortaciada a estenose pulmonar valvar. Tais exemplos tém sido
estar mais relacionada ao ventriculo direito. descritos como “Fallot do Oriente” mas, também, foram

Outro ponto importante de discussdo é a nomencla- relatados na América do Sl Em nosso entender, € in-
tura da estrutura morfolégica desviada no ventriculo di- correto diagnostica-los como tetralogia de Fallot, uma vez
reito, que ocasiona a estenose infundibular. Classicamenteque o defeito basico ndo € o mesmo, visto que o0 septo
ela tem sido designada como “crista supraventricular”. infundibular estd ausente.

Alguns autores, entretanto, principalmente quando des- N&o foi nosso objetivo, neste trabalho, o estudo da
crevem técnicas cirargicas, referem que ressecam di- anatomia das artérias pulmonares centrais. Sabemos que
ferentes “bandas” ventriculares, dando-lhes indiferen- o seu calibre e a sua confluéncia sédo de fundamental im-
temente o nome de “crista” .” Se considerarmos que a portancia quando se faz o planejamento cirargico e na de-
“crista” é constituida pela unido do septo infundibular terminac¢éo do progndéstico. Todavia, nos casos onde nao
com a prega ventriculo-infundibular da parede livre do h4 atresia pulmonar, essas artérias costumam ser conflu-
ventriculo direito, ficara facil entender que é uma por¢do entes e as colaterais sistémico-pulmonares estdo ausen-
da crista, ou o préprio septo infundibular que esta distor- tes, situacdo diversa da que ocorre no chamado “Fallot
cido na tetralogia de Fall&t'2 extremo” ou atresia pulmonar com CIV.

Tem sido discutido também se o infundibulo Em sintese, mesmo que o interesse especifico por
subpulmonar na tetralogia de Fallot € “muito longo e es- determinados detalhes anatdmicos tenha se modificado
treito”, ou apenas “estreito e hipoplasico”. Becker &%ol com o passar do tempo, em decorréncia do avanco das
baseados em medidas efetuadas em 14 espécimedécnicas de correcdo cirdrgica, o reconhecimento da
anatdbmicos, comprovaram que o infundibulo € mais lon- malformacéo bésica ainda permite sua caracterizacdo como
go que o normal e Van Praagh e €alefendem que ele uma entidade bem definida. Esta conclusao reforca a se-
€ menor em todas as dimensdes, baseados em anélisguranca da descricao original, no reconhecimento de ver-
volumétrica da “cavidade infundibular” em estudos dadeira “tetralogia anatomopatoldgiéabu seja, de uma
angiograficos. Acreditamos que ndo se discute a unica malformag¢é@o com quatro facetas constantes
hipoplasia infundibular na tetralogia de Fallot. O fato de
se ter constatado que o comprimento do infundibulo &




Arq Bras Cardiol
volume 62, (n° 5), 1994

Aiello & Décourt

311
Tetralogia de Fallot - aspectos morfol6égicos

Referéncias

1. Décourt LV - Fallot e sua tetralogia - uma caracterizacéo segura e fecunda. Arq
Bras Cardiol 1991; 57: 389-93.

2. Fallot A - Contribution a I'anatomie patologique de la maladie bleue. (cyanose

cardiaque). Marseille Méd 1988; 25: 77-93, 138-58, 207-223, 341-54, 403-20.

3. Van Praagh R - Etienne-Louis Arthur Fallot and his tetralogy: a new
translation of Fatlot's summary and a modern reassessment of this anomaly.

10

Eur J CardioThorac Surg 1989; 3: 381-6. 2.

4. Anderson RH, Becker AE - Etienne-Lows Arthur Fallot and his tetralogy: a
new translation of Fallot's summary and a modern reassessment of this
anomaly. (letter). Eur J Cardio-Thorac Surg 1990; 4: 229-30.

5. Van Praagh R - Etienne Louis Arthur Fallot and his tetralogy: a translation
of Fallot's summary and a modern reassessment of this anomaly. (reply). Eur
J Cardio-Thorac Surg 1990; 4: 231-2.

6. Becker AK, Anderson RH - Tetralogy of Fallot. In: Becker AK, Anderson AK,
eds - Pathology of congenital heart disease. London: Butterworths & Co
Ltd 1981; 191-8.

7. Lev M, Eckner AO - The pathologic anatomy of tetralogy of Fallot and its
variations. Dis Chest 1964; 45: 251-61.

15.

8. De la Cruz MV, Rocha JP - An ontogenetic theory for the explanation of

congenital malfomations involving the truncus and conus. Am Heart J 1956;
51:782-805.

9. Anderson RH, Becker AK, Freedom RM et al - Sequential segmental analysis

of congenital heart disease. Pediatr Cardiol 1984; 5: 281-8.

. Castellamos LM, Vera VMV, Herrera M, Nivon MK - Anatomia quirurgica

de la tetralogia de Fallot. Arch Inst Cardiol Mex 1988; 58: 313-23.

11. Anderson RH, Becker AK, Van Mierop LHS - What should we call the “cris-

ta"? Br Heart J 1977, 39: 856-9.
Castellamos LM, Vasquez MA - La “crista supraventriculares” en las car-

diopatias congénitas infundibulares. Arch Inst Cardiol Méx 1980; 50:
639-47.

. Becker AK, Connor M, Anderson RH - Tetralogy of Fallot: a mophometric

and geometric study. Am J Cardiol 1975; 35: 402-12

4. Van Praagh R. Van Praagh S. Nebesar RA et al - Tetralogy of Fallot:

underdevelopment of the pulmonary infundibulum and its seqyela. Am J
Cardiol 1970; 26: 24-33.

Neirotti R. Galindez E, Kreutzer G et al - Tetralogy of Fallot with sub-
pulmonary ventricular septal defect. Ann Thorac Surg 1978; 25: 51-6.




	Índice 

