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RELATO DE CASO

Diagnéstico tardio de Tetralogia de Fallot — Relato de caso

Tetralogy of Fallot Late Diagnosis - case report.
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RESUMO

Cardiopatias congénitas sdo anomalias do aparelho circulatério presentes desde o
nascimento, sendo divididas em ciandticas e aciandticas. A Tetralogia de Fallot é a
cardiopatia ciandtica mais comum, caracterizada por comunicacio interventricular,
estenose subpulmonar, origem biventricular da valva adrtica e hipertrofia ventricular
direita. O diagndstico costuma ser realizado no primeiro ano de vida devido as
manifestagdes clinicas precoces, na maioria dos casos. Contudo, em alguns casos, a
associacao de outras malformagdes cardiacas e falhas no sistema de salude podem
contribuir para realizacdo de diagnosticos tardios, aumentando a probabilidade de
prognésticos desfavoraveis. Objetivo: Relatar o caso de um paciente adolescente com
diagnostico tardio de Tetralogia de Fallot, apresentando complicacdes sistémicas da
cianose. Foi tratado cirurgicamente, evoluindo de forma satisfatéria. Conclusao:
Apesar dos avancgos cientificos e tecnologicos na medicina, ainda € possivel identificar
pessoas em idades avancadas e portadoras de comorbidades graves néo
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diagnosticadas, como as cardiopatias congénitas, resultando em maiores
complicagbes ou até a morte se ndo diagnosticadas a tempo. Tal fato corrobora a
necessidade de conscientizagcdo das equipes de saude para a identificacdo precoce de
casos suspeitos.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot, Cardiopatias Congénitas, Diagndéstico tardio,

Insuficiéncia Cardiaca.

ABSTRACT

Congenital heart diseases are defects of the circulatory system present from birth,
being divided into cyanotic and acyanotic. Tetralogy of Fallot is the most common
cyanotic heart disease characterized by ventricular septal defect, pulmonary stenosis,
biventricular origin of aortic valve and right ventricular hypertrophy. The diagnosis is
usually performed in the first year of life due to early clinical manifestations in most
cases. However, in some cases, the association of other cardiac defects and failures in
the health system can contribute to late diagnosis, increasing the likelihood of
unfavorable prognostics. Objective: To report a case of an adolescent patient with late
diagnosis of tetralogy of Fallot, with systemic complications of cyanosis. It was
surgically treated, evolving satisfactorily. Conclusion: Despite the scientific and
technological advances in medicine, it is still possible to identify people at older age
and with severe comorbidities not diagnosed, as congenital heart defects, resulting in
complications or even death if not diagnosed on time. This fact corroborates the need
for awareness of health teams for the early identification of suspected cases.

Keywords: Tetralogy of Fallot, Heart Defects Congenital, Delayed Diagnosis, Heart
Failure.

INTRODUGAO

Cardiopatias congénitas séo alteragbes morfoldgicas e/ou funcionais do
coragao presentes desde o nascimento. Segundo estudo realizado em S&o
Paulo no ano de 2011, as anomalias do aparelho circulatério foram
responsaveis por 9,5% das malformagdes congénitas detectadas’.

Em importante estudo publicado por Linde et al, constatou-se que a
prevaléncia de cardiopatia congénita no mundo atualmente € de 9 para cada
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1000 nascidos vivos, em meédia, podendo haver variagbes de acordo com a
area geografica, a renda média da populagédo e presenca de fatores de risco
maternos®. No entanto, segundo informagdes do Departamento de Informatica
do Sistema Unico de Saude (DATASUS), em 2010, apenas 1.377 casos de
cardiopatias congénitas foram notificados no territorio brasileiro, contrariando a
estimativa de 25.757 casos, conforme o estudo de prevaléncia mundial®. O
mesmo foi observado para a regido norte do Pais, com 51 casos notificados em
um total estimado de 2.758 e para o estado do Amazonas, com 19 casos
notificados e uma estimativa de 668 casos de cardiopatia congénita em 2010°.
A subnotificagdo existente e a caréncia de estudos sobre 0 assunto contribuem
para o insuficiente numero de politicas publicas voltadas aos métodos
diagnosticos e de rastreio em todos os estados brasileiros, contribuindo com a
mortalidade de criangas®.

Em relac&o a classificagédo, as cardiopatias congénitas sao divididas em
aciandticas e ciandticas, sendo a Tetralogia de Fallot (T4F) a mais comum
dentre as ciandticas®.

A T4F foi descrita em 1888, por Arthur Fallot, como sendo uma
malformacao cardiaca determinada por: comunicacao interventricular, estenose
subpulmonar, origem biventricular da valva aortica e hipertrofia ventricular
direita®. Atualmente, a taxa de prevaléncia dessa malformacdo no mundo é de
0,34 criancas a cada 1000 nascidos vivos®. A estimativa de pacientes com tal
malformacao no Brasil, em 2010, seria de 973 casos e na regiao norte do pais,
104 casos”.

Geralmente o diagndstico das cardiopatias congénitas, incluindo a T4F,
é realizado até o primeiro ano de vida®. Contudo, alguns casos persistem sem
diagndstico até a adolescéncia ou fase adulta, aumentando a possibilidade de

complicagdes sistémicas e a taxa de mortalidade da doenca’.
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OBJETIVO

O objetivo do artigo € relatar um caso de diagndstico tardio de T4F e sua
evolugdo clinica posterior ao tratamento, assim como uma revisdo sobre o

tema.

RELATO DE CASO

Adolescente, 12 anos e sete meses de idade, sexo masculino,
procedente da cidade de Autazes — AM, sem diagndsticos prévios e relato de
que nunca havia sido avaliado por médico anteriormente. Procurou Pronto
Socorro de Autazes com queixa de episédios eméticos e edema em face,
abdome, membros inferiores e bolsa escrotal. Na ocasido apresentava-se
anasarcado, oligurico, dispnéico, perfusédo periférica regular, figado palpavel a
aproximadamente 4 cm abaixo do rebordo costal direito e com sopro cardiaco.
Foi ofertado oxigénio inalatério e encaminhado a Manaus-AM para avaliagao
com especialista.

cianose, saturagao de O, entre 68 e 70% em ar ambiente, dedos em
baqueta de tambor (Figura 1), sopro sistolico 3+/6+ em borda esternal
esquerda alta e 2+/6+ em borda esternal esquerda baixa, além de
hemoconcentragao importante.
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Em Manaus, ficou internado em unidade especializada em cardiologia
para estabilizagdo clinica e investigagdo diagnostica. Na ocasido da admissao,

apresentava sinais de desnutricdo (indice de massa corporal de 12,46 Kg/m? —

D
abaixo do percentil 3).

Figura 1: A e B- baqueteamento digital; C- cianose de extremidades; D- corpo
emagrecido / desnutrigao.

Os exames laboratoriais realizados durante a admissdo do p aciente
apresentaram hemoconcentracdo importante, leucopenia, plaquetopenia,
lactato aumentado e proteinuria em niveis ndo nefréticos, conforme descritos

na Tabela 1.

Tabela 1: Exames laboratoriais realizados para admissao do paciente:

Exames laboratoriais Resultados
Hemacias 9.600.000
Hemoglobina 25,8 g/dL
Hematocrito 79,9%
Leucograma 3.850 /uL
Plagquetas 38.000/uL
Lactato 3,3 mmol/L
Proteinuria de 24 horas 996 mg/24h
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A radiografia de térax realizada no momento da admissédo apresentava
alteragdes como: arco adrtico posicionado a direita e trama vascular diminuida

em periferia pulmonar (figura 2).

Figura 2: Radiografia de térax evidenciando arco aodrtico a direita e trama
vascular diminuida na periferia pulmonar.

Realizou o primeiro ecocardiograma em Abril de 2015, a beira do leito,
sendo registrado na evolugdo clinica do dia a realizagcdo do exame e o
diagndstico de T4F, persisténcia do canal arterial (PCA) e insuficiéncia
cardiaca, sem maiores detalhamentos pela auséncia de laudo impresso no
prontuario. Manteve-se internado na unidade para a programagdo cirurgica.
Fez uso de Propranolol, Sildenafil, Captopril e duas exsangtineotransfusdes
parciais durante o pré-operatorio.

Foi realizada a corregéo cirurgica da T4F, com protese monocuspide n°
22, e da PCA em Maio de 2015. Evoluiu com disfungdo ventricular no poés-

operatorio imediato, necessitando de drogas inotropicas. A extubagéo ocorreu
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no 4° dia apds a cirurgia. Evoluiu com proteinuria ndo nefrética atribuida a
glomerulopatia induzida por hipoxemia, porém sem alteragdo da funcgéo renal.

Ao 6° dia de pos-operatorio o ecocardiograma apresentou aumento
moderado a importante do atrio direito, aumento cavitario moderado do
ventriculo direito, hipertrofia leve do ventriculo direito, movimento paradoxal do
septo interventricular proprio de pds-operatério, auséncia de shunt residual
apo6s ventriculosseptoplastia, auséncia de shunt através do canal artérial, arco
aortico normal e a direita da coluna vertebral, tronco pulmonar de 15mm. Na
analise das valvas, a Tricuspide apresentou morfologia normal e regurgitacéo
leve (pressao sistolica da artéria pulmonar de 30 mmHg), a Adrtica também
com morfologia normal e regurgitacéo leve e a Pulmonar apresentou-se como
monocuspide sem gradiente significativo e com regurgitagéo leve.

Recebeu alta no 12° dia de pds-operatdrio, mantendo uso de captopril,
digoxina, furosemida e acido acetilsalicilico (AAS), para seguimento
ambulatorial.

Nos meses seguintes, em consultas ambulatoriais, o paciente
apresentou ganho ponderal progressivo (750g por més), mantendo uso de
captopril semanal e furosemida diaria. Evoluiu com insuficiéncia pulmonar
moderada e insuficiéncia adrtica leve a moderada.

No 8° més de pds operatorio foi realizado ecocardiograma de controle,
evidenciando-se aumento volumétrico moderado do atrio direito, aumento
cavitario leve do ventriculo direito, movimento paradoxal do septo
interventricular proprio de pds-operatério, auséncia de shunt residual apds
ventriculosseptoplastia, arco aortico normal e a direita da coluna vertebral,
tronco e ramos pulmonares de bom tamanho e confluentes ao tronco, tronco da
artéria pulmonar de 15mm, artéria pulmonar direita de 11 mm, artéria pulmonar
esquerda de 12 mm, canal arterial fechado. Na analise das valvas, a tricuspide
apresentava-se com morfologia normal e regurgitacdo leve, a Aodrtica com
insuficiéncia leve a moderada, a pulmonar com presenga de monocuspide e

com regurgitagéo leve.
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DISCUSSAO

O diagnéstico das cardiopatias congénitas pode ser feito durante o
periodo pré-natal, no pds-parto imediato ou um diagndstico tardio, sendo esse
tltimo associado a maior morbidade e mortalidade®.

Dentre os testes de triagem neonatal, tem-se implementado no Brasil,
desde 2014, o teste do coracdozinho. Com uma equipe de saude treinada
adequadamente e um aparelho de oximetria de pulso pode-se identificar de
forma simples as criangas que possivelmente possuem cardiopatias congénitas
criticas e encaminha-las para exames confirmatdrios e intervengao precoce®.

Em estudo realizado em Massachusetts, entre 2004 e 2009, evidenciou-
se que o parto realizado em locais de cuidados néao terciarios e a presenca de
cardiopatia congénita isolada tém alta associagdo com o diagnostico tardio®.
Possivelmente, a evidéncia também seja uma realidade no Brasil, juntamente
com outros fatores presentes em paises subdesenvolvidos. A dificuldade de
acesso aos servicos de saude e a falta de especialistas ainda s&o obstaculos
encontrados em muitos estados do pais'®. No entanto a caréncia de estudos
sobre o0 assunto limita uma avaliag&o precisa da situagéo do pais.

O municipio de Autazes, localizado no estado no Amazonas, possui
populagdo de 32.135 cidaddos, segundo o ultimo senso demografico de
2010"". Conta com uma rede de salde com 13 unidades basicas de salde
(UBS) e 1 wunidade hospitalar, segundo o Cadastro Nacional de
Estabelecimentos de Satde'?. Segundo a Politica Nacional de Atenc&o Basica,
cada equipe de saude da familia pode se responsabilizar por cuidar de uma
populacdo de cerca de 3500 habitantes descrita ao territério da unidade de
saude’®. Portanto, a cobertura populacional estd adequada pelos servicos de
atencdo basica do municipio. Contudo, no presente relato de caso houve
referéncia, pela familia do paciente, da auséncia de acompanhamento médico.
Isso levanta a possibilidade de deficiéncia na organizagdo dos servigcos em
realizar busca ativa. Levando-se em consideracdo o viés de memodria,
questiona-se o fato do paciente nunca ter sido atendido na rede de saude do

municipio.
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No que tange o diagnédstico clinico, a T4F pode apresentar-se
inicialmente por cianose e crises de hipoxemia'*'°. Criancas mais velhas, sem
corregéo cirurgica, podem evoluir com dispnéia ao esforgo, pele azul escura,
escleras acinzentadas com ingurgitagado de vasos sanguineos, baqueteamento
digital, comprometimento de crescimento e desenvolvimento''®. Destaca-se
que o grau de estenose pulmonar é fator determinante para aparecimento da
cianose e consequentemente para o diagndstico precoce ou tardio'.

Na presenca de estenose pulmonar leve, a resisténcia vascular
sistémica é maior que a resisténcia ao fluxo pulmonar, resultando em um shunt
da esquerda para a direita através da comunicacgao interventricular, mantendo
o paciente acianotico. Com um grau maior de estenose pulmonar, que permita
manter resisténcia ao fluxo pulmonar e resisténcia vascular sistémica em
equilibrio, o shunt manter-se-a da esquerda para direita em repouso e a
cianose ira manifestar-se apenas em periodos de exercicio, resultante da
inversdo do shunt. Se houver estenose pulmonar severa, o shunt ocorrera da
direita para a esquerda, com cianose persistente®.

A concomitancia entre T4F e PCA pode atenuar a presencga de cianose,
uma vez que havera maior fluxo sanguineo pulmonar. Por essa razdo, a
cianose pode manifestar-se apenas dias apos o nascimento, com o fechamento
do canal arterial ou mais tardiamente em caso de PCA, capaz de suprir uma
parte do fluxo pulmonar'*".

A respeito da avaliacdo dos exames de imagem, a radiografia de toérax
pode evidenciar fluxo pulmonar diminuido, apex levantado devido a hipertrofia
miocardica e arco adrtico a direita, sendo esse ultimo visto em
aproximadamente 20% dos pacientes. Porém o exame padrao ouro para o

7

diagndstico € o ecocardiograma, através do qual é possivel visualizar as
alteragdes estruturais'"’.

O diagnéstico tardio da T4F pode vir acompanhado de complicagdes
sistémicas da cianose, dentre elas: complicagdes hematoldgicas e renais. A
hipoxemia crénica pode resultar em eritrocitose, deficiéncia de ferro, diatese

hemorragica. Sintomas moderados a graves de hiperviscosidade podem
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ocorrer com hematdcritos acima de 65%. As complicagdes renais manifestam-
se por proteinria, hiperuricemia ou insuficiéncia renal’.

Devido a gravidade do quadro de T4F, é raro encontrarmos pacientes
com idade mais avangcada sem diagndstico e tratamento. Os pacientes
geralmente apresentam manifestagdes clinicas precoces e complicagbes da
hipoxemia o que leva a familia a procurar atendimento médico no primeiro ano
de vida e melhorar o prognéstico do paciente.

O paciente do caso apresentado obteve um diagndstico tardio da T4F,
quando ja apresentava sinais de insuficiéncia cardiaca e complicagdes
hematoldgicas e renais devido a hipoxemia.

A PCA, a auséncia de acompanhamento meédico na infancia e a
distancia da cidade natal a capital do estado podem ter contribuido para o
diagnostico tardio. Soma-se a isso, a elevada subnotificacdo existente e
caréncia de politicas publicas voltadas ao tema, as quais corroboram para
desfechos ainda piores.

Destaca-se ainda que a PCA existente foi essencial para que o paciente
mantivesse o fluxo sanguineo pulmonar e condigbes hemodinamicas estaveis
por tanto tempo, contribuindo para que o diagnéstico fosse feito tao
tardiamente. Somando-se as possiveis causas do diagnostico tardio, ha ainda
o relato de nunca ter passado por consulta médica refletindo falha ou
ineficiéncia do sistema de saude na busca ativa de pacientes.

A correcao cirurgica da Tetralogia de Fallot e da PCA ocorreu com
sucesso e 0 paciente continua em seguimento ambulatorial, com melhora da

qualidade de vida e com sinais de recuperacgao do crescimento.

CONCLUSAO

As cardiopatias congénitas, dentre elas a Tetralogia de Fallot, ainda sédo
subdiagnosticadas e subnotificadas em nosso sistema de saude. Nesse
sentido, sugere-se a necessidade de melhorias no sistema de saude brasileiro,
sobretudo na Atencao Basica, através da melhoria do acesso e da qualidade

dos servigos, tendo em vista a identificacdo precoce de casos suspeitos e
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busca ativa de usuarios. Soma-se a isso a relevancia da melhoria da
alimentagdo dos sistemas de informagdo em saude, algo que facilitara a
notificagdo de agravos. Dessa forma, busca-se uma aproximagdo mais
fidedigna do perfil de morbimortalidade em nosso pais, o que inclui as
cardiopatias congénitas, afim de contribuir com a criagdo de politicas publicas
de saude voltadas a esses problemas.
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