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Recomendac0fes anestésicas para

Tetralogia de Fallot

Nome da doencga: Tetralogia de Fallot
ICD 10: XVII Q21.3

OMIM:

Sinénimos: T4F

Sumario da doenca: A tetralogia de Fallot (TF) é a doenca cardiaca congénita cianética
(DCCC) mais comum, com uma incidéncia de 3 em 10.000 nascimentos, representando
10% de todas as DCCC. Embora exista um espectro de apresentacfes e variantes
morfoldgicas, a descrigdo classica compreende um defeito do septo ventricular (DSV) néo
restritivo, “cavalgamento” da aorta, obstrucdo da via de saida do ventriculo direito (OVSVD)
com resultante hipertrofia do ventriculo direito. A apresentacao € geralmente cianose e
sopro no periodo neonatal, embora possa se apresentar mais tarde em formas mais leves.

Sao descritas associacdes com anormalidades cromossémicas, mais frequente como a
microdelecdo do 22q11.2 (sindrome de DiGeorge e sindromes velocardiofaciais) e tambem
uma incidéncia aumentada nas trissomias dos 21, 13 e 18.

Uma crise hiperciandtica € a complicacdo mais temida de uma TF ndo reparada, causada
por shunt excessivo, com possiveis consequéncias letais. Existe um excelente prognéstico
apos o reparo cirdrgico e a maioria é assintomatica. Apesar disso, ha grande mortalidade e
morbidade devido a regurgitacdo pulmonar crbnica, recorréncia de estenose pulmonar,
disfungéo do ventriculo direito, arritmias ventriculares e morte subita cardiaca.

A medicina esta em desenvolvimento
Talvez haja novo conhecimento
Cada paciente € Unico

Talvez o diagnostico esteja errado

Encontre mais informacbes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
v organizacOes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Cirurgia tipica

O reparo completo da TF ocorre normalmente entre os 6 e 18 meses. Procedimentos
paliativos como o shunt B-T (Blalock-Taussig) podem ocorrer antes disso. Incomumente,
reparos posteriores podem ocorrer em casos leves com diagnadstico tardio.

Apds a correcao cirlrgica, os pacientes com TF podem se apresentar ao anestesista para
procedimentos relacionados a sua doenca, como substituicdo da valva pulmonar, insercao
do desfibrilador cardioversor implantavel (CDI) e intervengdes por cateter, como ablagfes de
arritmias. Eles também podem ser encontrados na enfermaria como parturientes,
necessitando de intervencdes para cesariana ou analgesia de parto. Com uma populacéo
em expansao de pacientes adultos com TF, € provavel que eles se apresentem para cirurgia
ndo cardiaca tipica da populacdo em geral, comocolecistectomia e histerectomia, bem como
para cirurgias de emergéncia.

Tipo de anestesia

Reparo pré-cirurgico:

A leséo cardiaca na TF predispde a derivacdo da direita para a esquerda e hipoperfusao
pulmonar devido a presenca de uma OVSVD e DSV restrito. Preocupag¢des com o efeito de
uma reducdo na resisténcia vascular sistémica (RVS) - ou seja, um aumento da derivagéo
direita para esquerda com agravamento da hipoxemia, lactatemia e colapso cardiovascular —
significando que a anestesia regional tem sido classicamente evitada, embora tenha sido
descrita.

A anestesia geral € o modo preferido de anestesia e, de fato, uma crise hipercianética
resistente ao tratamento médico (manobras para aumentar a RVS, opiaceos e fluidos
intravenosos), requer anestesia geral, paralisia, intubacdo e ventilagdo com presséo positiva
com controle da RVS com fenilefrina ou outro vasopressor.

Pode ser necessario suporte inotrépico, embora, no contexto de uma crise hipercianética,
agentes adrenérgicos como dobutamina e adrenalina supostamente devem agravar o
espasmo infundibular. A preparacdo para esse evento também pode envolver
betabloqueadores, nos quais o0 paciente ja pode estar utilizando. Em casos graves, cirurgido
e perfusionista precisardo estar prontos para intervir.

Procedimento pos-paliativo:

Um procedimento paliativo como o shunt B-T é realizado para manter a perfusdo pulmonar
em pacientes selcionados. O objetivo da anestesia nesses pacientes € manter a perviedade
da derivacéo, garantindo boa hidratacéo e equilibrio, mantendo a perfusdo pulmonar (Qp) e
sistémica (Qs). E provavel que o agravamento da hipoxemia nesses pacientes seja devido a
baixa RVS e baixa Qp, enquanto as satura¢des "normais" indicam excesso de Qp e baixos
Qs (hipoperfuséo sistémica e acidose) e também s&o indesejaveis. A manipulacdo da RVS e
da RVP (resisténcia vascular pulmonar) é necesséaria nesses cenarios.

Reparo pdés-cirurgico:
Apos a correcdo do TF, as técnicas anestésicas regionais e gerais sdo bem toleradas. No
entanto, déficits residuais, sequelas a longo prazo de insuficiéncia pulmonar (disfungéo

ventricular direita e arritmias) e dilatacdo da raiz da aorta e suas consequéncias devem ser
procuradas e influenciardo o manejo perioperatdrio.
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Exames adicionais pré-operatérios necessarios (além do cuidado padréo)

Idealmente, os pacientes com TF deverdo estar sob os cuidados de cardiologistas com
interesse especial em doencas cardiacas congénitas em um centro especializado. Apos o
reparo cirargico completo, h4 um acompanhamento anual de possiveis sequelas de longo
prazo e seu manejo.

As investigacdes incluem:

Sangue: pacientes ciandéticos podem ser policitémicos. Um hematdcrito> 0,65 pode requerer
venesseccao.

Uma coagulopatia leve também pode estar presente. Pacientes com derivacdo B-T (ou
equivalente) estardo em uso de Aspirina. O desequilibrio eletrolitico e a deple¢édo de
magnésio sérico sdo possiveis com a terapia diurética.

ECG: O bloqueio do ramo direito € evidente apds a cirurgia. Uma duracdo de QRS> 180ms
esta associada a arritmias ventriculares malignas e disfuncdo do VD, observadas em
pacientes reparados mais velhos.

Eco: Funcéo e dimensdes do ventriculo direito, gravidade da insuficiéncia pulmonar. Funcao
ventricular esquerda (pode estar comprometida devido & protecdo miocéardica incompleta em
cirurgia antiga) e evidéncia de insuficiéncia aodrtica ou dilatagdo da raiz aortica. Déficits
residuais como vazamento do DSV e OVSVD residual.

Ressonéncia magnética/TC cardiaca: cada vez mais utilizada para avaliar morfologia e
funcéo cardiaca.

CPET (cardiopulmonary exercise test): a intolerancia ao exercicio pode ser quantificada e
adicionalmente fornecer informagdes progndsticas.

Monitor de Holter: Arritmias sdo comuns apds o reparo, incluindo taquicardias de reentrada

interatrial (flutter atrial) e arritmias ventriculares, frequentemente responsavel por morte
cardiaca subita tardia.

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

Embora uma associacdo especifica per se entre vias aéreas dificeis e TF ndo seja evidente
na literatura, sua associacdo com anormalidades cromossémicas significa que pacientes
dismorficos poderdo apresentar dificuldades no manejo da via aérea. Por exemplo, sabe-se
gue a sindrome de Edwards (trissomia 18), sindrome de Down (trissomia 21) e sindrome de
DiGeorge (exclusdo 22q11) ocasionalmente representam uma via aérea desafiadora.

Deve-se considerar individualmente a presencga de equipamentos e estratégias de manejo
de vias aéreas dificeis.

As anomalias traqueais ndo sdo incomuns (11%) e podem exigir a disponibilidade de uma

variedade de tubos endotraqueais menores. Sao provaveis as complicacdes perioperatorias
resultantes dessas anomalias.
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Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Em pacientes cianéticos, pode-se esperar policitemia e coagulopatia leve. Pacientes com
shunt de B-T ou equivalente tomarao Aspirina.

N&o ha requisitos especificos em cirurgia ndo cardiaca.

Preparacao especifica para anticoagulag¢éo

N&o hé requisitos especificos.

Pacientes com substituicAo mecanica da valvula (pulmonar ou adrtica) podem estar em uso
de anticoagulantes.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizagdo

Sem precaugdes especificas.

Em um periodo suspeito de crise hipercianética em uma TF ndo reparada, a posi¢cdo do
joelho no peito (posi¢cdo de cocoras) aumenta a RVS (e reduz o retorno de sangue muito
desoxigenado dos membros inferiores) e, assim, reduz o desvio e a cianose. No paciente
anestesiado, isso é alcangado com vasopressores.

Provéveis interacfes entre farmacos anestésicos e medicag¢des de uso continuo

Pacientes com alto risco de crises hipercianéticas pré-reparo podem estar em uso de
Propranolol. Isso embota o efeito de agentes inotropicos como a isoprenalina por 24 horas
por meio de inibicdo competitiva, embora possa nédo ser clinicamente relevante.

Procedimento anestesiolédgico

A avaliacdo pré-operatéria deve avaliar a presenca, frequéncia e gravidade de crises
hiperciandticas. A insuficiéncia cardiaca € descrita, embora incomum; as caracteristicas da
insuficiéncia cardiaca incluem taquipneia, taquicardia, sudorese e extremidades frias - e em
bebés, méa alimentacgéo, falha no crescimento e hepatomegalia.

Infeccdes do trato respiratorio atuais ou recentes (implicacbes para a RVP) e status
funcional devem ser procurados. Os betabloqueadores séo iniciados em pacientes com risco
de crises hiperciandticas e, portanto, sua presenca sinaliza um risco maior. Uma histéria de
sindromes associadas e seus efeitos sistémicos intrinsecos podem ser procuradas.
Pacientes com doenca de longa data podem manifestar complicagbes associadas a
policitemia que incluem abscesso intracraniano, acidente vascular cerebral e atraso no
desenvolvimento.

E necessario um exame cardiorrespiratorio focado; a avaliagdo das saturagdes de oxigénio

€ pertinente, principalmente no que se refere as derivagbes B-T. A morfologia da lesédo
cardiaca e seus efeitos devem ser apreciados e as investiga¢des revisadas.
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Evitar a estimulacdo simpatica com pré-medicacdo ansiolitica e sedativa € benéfico para
agueles em risco de crises hipercianoticas. Exemplos de medicamentos que foram utilizados
com sucesso incluem midazolam (0,5 mg/kg por via oral; 0,2 mg/kg por via nasal), hidrato de
cloral (50 mg/kg por via oral), pentobarbital (2 mg/kg retal), cetamina (10 mg/kg intranasal) e
morfina (0,2 mg/kg intramuscular). A morfina intramuscular foi associada a dessaturacéo
transitoria de oxigénio e a cetamina intranasal demonstrou melhores escores de separacao
e aceitagdo da canulagdo intravenosa (versus midazolam).

A inducdo intravenosa com cetamina foi defendida (vs induc¢do por inalacdo) no passado,
com o objetivo de preservar a RVS e evitar crises hipercianéticas. No entanto, geralmente é
aceito que a escolha do medicamento ou método de inducdo € menos importante do que
titulacdo cuidadosa da dose e duracédo durante a qual € administrada, combinada com um
anestesista experiente. Em nossa instituicdo, a inducdo inalatéria é usada com frequéncia.

Os efeitos cardiovasculares do o6xido nitroso aumentam o RVP e reduzem o efeito
cardiodepressor (geralmente combatidos pelos seus efeitos simpatomiméticos). Embora
tenha sido usado com seguranga para indugdo e manutencéo, onde reduz os requisitos de
opiaceos e a resposta hemodindmica a esternotomia, talvez seja melhor evitar os casos e
onde a fungdo cardiaca esta afetada significamente. Nao é utilizado em nossa instituicdo
para cirurgia cardiaca.

Os opiaceos estdo bem estabelecidos para anestesia e analgesia. Anti-inflamatérios ndo
esteroides (AINEs) sao usados; como precaucdes usuais aplicaveis, por exemplo, risco de
sangramento, disfuncdo renal etc. Claramente, pacientes com TF pré-corrigidos com
infusBes de prostaglandina para circulagdo pulmonar ducto-dependente devem evitar AINES.

A profilaxia da endocardite infecciosa com antibiéticos € recomendada para procedimentos
odontoldgicos de alto risco. Isso inclui todos as TF corrigidas pré-cirurgicamente (incluindo
shunts/conduits). Pés-corrigidos, aqueles com endocardite prévia, déficits residuais e dentro
de 6 meses apds o uso de material protético devem ser considerados. Nao é recomendado
nos procedimentos do trato respiratorio, gastrointestinal, geniturinario, dermatologico ou
musculoesquelético, a menos que exista uma infec¢do estabelecida. [Diretrizes da European
Society of Cardiology-ESC]

Técnicas de anestesia intravenosa total (TIVA) ja foram descritas. No entanto, os efeitos
cardiodepressores, a reducdo na RVS e o fendbmeno da sindrome de infusdo de propofol
significa que o propofol deve ser usado com cuidado e em pacientes selecionados.

As infusGes de remifentanil, cetamina e dexmedetomidina tem sido usadas para TIVA como
adjuvantes. A dexmedetomidina tem a vantagem adicional de suprimir a taquicardia
juncional ectépica pés-correcao.

Os inibidores da fosfodiesterase-3 (milrinona, enoximona) sdo "inodilatadores" com efeitos

vasodilatadores pulmonares. Eles sé@o Uteis no perioperatério para reparo da TF e presenca
de disfuncéo do VD, ou podem acompanhar a substituicao da valvula pulmonar.

Monitorizac&o especifica ou adicional

A pré-correcdo, cirurgia pés-paliativa e pacientes com doenga residual significativa e/ou
efeitos a longo prazo devem ter o monitoramento invasivo considerado. O acesso arterial
femoral € o preferido devido ao uso de artéria subclavia para derivagbes, que também
poderdo ser pincadas durante a cirurgia. As linhas venosas centrais permitem a
administracdo de inotropicos e orientam o gerenciamento de fluidos. O ecocardiograma
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transoesofagico (ETE) e a espectroscopia infravermelha (NIRS) também podem ser
utilizados, ditados por julgamento e o procedimento.

O monitoramento invasivo pos-corre¢do é instituido de acordo com o julgamento clinico. Por
exemplo, em uma série de seis cesarianas eletivas, 0 monitoramento arterial invasivo foi
usado apenas em trés casos (monitoramento venoso central em dois casos). Os pacientes
gue tiveram o shunt B-T construido podem ter circulagdo comprometida e, portanto, €
aconselh&avel o monitoramento invasivo do membro superior contralateral (ou femoral).

Complicacdes possiveis

Embolia aérea: cuidado com as linhas intravenosas para evitar bolhas de ar e considerar os
filtros de ar (DSV irrestrito ou residual).

Arritmias: taquicardias ectdpicas juncionais, pos-correcdo. Posteriormente na doenca:
possivel taquicardia de reentrada interatrial (flutter), fibrilag&o atrial, taquicardia ventricular e
fibrilagdo ventricular.

Crise hipercianética: aumento do desvio da direita para a esquerda com hipoperfusédo
pulmonar devido a espasmo infundibular.

Insuficiéncia cardiaca congestiva.

Disfuncéo de VD.

Cuidados pés-operatérios

A AHA / ACC recomendou que pacientes com doenga cardiaca complexa (DCC) sejam
tratados em um centro regional especializado em cardiologia congénita, com cirurgies
experientes e anestesistas cardiacos.

Esses pacientes devem ser tratados no pés-operatdrio em um ambiente de terapia intensiva
para monitoramento continuo (invasivo, telemetria de ECG, etc.) com a contribuicdo de
cardiologistas com experiéncia em DCC.

Apés a correcdo, os pacientes podem ser tratados localmente com orientacdo dos centros

regionais, para os quais seréo referenciados com frequéncia. O cuidado pds-operatério em
uma Unidade de Alta Dependéncia/ Unidade de Terapia Intensiva € ideal.

Problemas agudos relacionados a doenca e seus efeitos na anestesia e recuperacao

Crise hipercian6tica em um paciente com TF ndo corrigido. Esses pacientes podem estar
em uso de propranolol, conforme identificado como de alto risco. Os objetivos do tratamento
sdo reduzir a RVP e aumentar a RVS, promovendo o desvio da esquerda para a direita e
aliviando o espasmo infundibular.

O paciente estara profundamente cianético, taquipnéico e letargico.

o Tente posicao do joelho-peito (posicdo de cocoras)
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e Bolus de liquidos IV

e Sedacdo (reduz catecolaminas): morfina IV/SC, relatos de casos de uso bem-
sucedido de fentanil intranasal e midazolam

o Paralise e ventile, se ndo responder a essas medidas, inicie a fenilefrina.
e Sob anestesia, ela se manifesta como hipoxemia, ECG isquémico e hipotenséo.
Tratamento:
¢ 100% de O; (vasodilatador pulmonar),
e Anestesia leve/estimulacdo simpatica:
o Aprofundar a anestesia,
o Fentanil IV
o Propranolol/esmolol IV
e Baixa RVS:
o Fenilefrina IV

o Bolus liquido IV

Anestesia ambulatorial

Nao é adequada para anestesia ambulatorial.

Anestesia obstétrica

A gravidez em pacientes com TF n&o corrigidas, constitui um risco significativo de
morbimortalidade materna e fetal. Existem riscos de insuficiéncia cardiaca direita, arritmias e
efeitos cardiovasculares a longo prazo.

N&o ha consenso para o0 manejo anestésico das TFs ndo corrigidas e as evidéncias sao
limitadas aos relatos de casos. Existem defensores da técnica de baixas doses por duplo
bloqueio (subaracnéideo-peridural) para pacientes com DCC, incluindo TFs, embora tanto a
anestesia geral quanto as técnicas neuroaxiais convencionais tenham sido usadas.
Qualquer que seja a técnica utilizada, deve-se apreciar um entendimento completo da leséo
e seus efeitos cardiovasculares. Os objetivos anestésicos comuns permanecem: manter a
pré-carga e a RVS, minimizar os aumentos da RVP e evitar a estimulacdo simpética (dor e
ansiedade). O apoio de um centro regional é inestimavel.

O risco da TF corrigida depende do efeito residual da doenca e da hemodindmica. A
anestesia peridural € mais frequentemente usada em séries de casos relatados. Existem
taxas de complicacbes perioperatérias aumentadas, morte fetal e taquicardia supra-
ventricular e insuficiéncia cardiaca. Apesar disso, sao relatados resultados favoraveis.
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Os efeitos cardiovasculares dos uteroténicos devem ser entendidos e seu provavel impacto
na TF. Syntocinon causa hipotensdo, taquicardia e diminuicdo do débito cardiaco e
insuficiéncia coronéaria temporéaria. A ergometrina administrada por via intravenosa pode
causar vasoconstricao, hipertenséo e vasoespasmo coronariano. O carboprost (PGF2alpha)
aumenta a RVP, causa hipotensdo sistémica com taquicardia reflexa. Como tal, estes
farmacos devem ser usados com cautela ao equilibrar risco e beneficio.

Embora o trabalho de parto e o parto tenham sido anteriormente considerados de alto risco,

0os antibidticos para a profilaxia da endocardite infecciosa agora estdo limitados aos
pacientes com probabilidade de ter bacteremia no parto.
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