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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Dilatacao da aorta; Introdugdo: O ecocardiograma transtoracico é fundamental na avaliacdo de doentes operados
Ecocardiograma a tetralogia de Fallot. A dilatacdo da raiz da aorta é uma complicacdo descrita. Neste estudo,
transtoracico; avaliamos a sua prevaléncia e potenciais preditores.

Tetralogia de Fallot Populagdo e métodos: Estudo consecutivo de adultos operados a tetralogia de Fallot. O diame-

tro interno maximo da aorta ao nivel dos seios de Valsalva (DAo) foi avaliado por ecocardiograma
transtoracico, em paraesternal eixo longo. Definimos dois grupos: grupo 1 com dilatacado da raiz
da aorta (DAo >38mm) e grupo 2 sem dilatacdo (DAo <38 mm).
Resultados: Incluimos 53 doentes (idade média 32 £ 10 anos); intervalo médio desde a cirurgia
2347 anos. Vinte e cinco doentes tinham um shunt sistémico pulmonar prévio e 19 tinham
patch transanular. Foi possivel medir a raiz da aorta em todos os doentes. Em 8 (15%) doen-
tes, todos homens, foi identificada dilatacdo da raiz da aorta, sendo seus preditores o sexo
masculino (p=0,001), a superficie corporal (1,93 40,10 versus 1,70+0,20m?, p=0,003) e um
maior didmetro telediastolico ventricular esquerdo (p =0,005). Nenhuma das variaveis cir(rgicas
estudadas influenciou a dilatacao da raiz da aorta.
Conclusbes: A prevaléncia de dilatacdo da raiz da aorta foi baixa, sendo o sexo masculino um
preditor da sua ocorréncia. O tipo de cirurgia ou o tempo até a cirurgia nao influenciaram o seu
aparecimento.

A quantificacdo do didametro da raiz da aorta é possivel por ecocardiograma transtoracico,
sugerindo-se a indexacao a superficie corporal na pratica clinica.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Echocardiographic assessment of the aortic root dilatation in adult patients after
tetralogy of Fallot repair

Abstract
Introduction: Transthoracic echocardiography is an important tool after tetralogy of Fallot
repair, of which aortic root dilatation is a recognized complication. In this study we aimed
to assess its prevalence and potential predictors.
Methods: We consecutively assessed adult patients by transthoracic echocardiography after
tetralogy of Fallot repair, and divided them into two groups based on the maximum internal
aortic diameter at the sinuses of Valsalva in parasternal long-axis view: group 1 with aortic root
dilatation (=38 mm) and group 2 without dilatation (<38 mm).
Results: A total of 53 patients were included, mean age 32+10 years, with a mean time since
surgery of 23+7 years. An aortopulmonary shunt had been performed prior to complete repair
in 25 patients, and a transannular patch was used in 19 patients. Aortic root measurement was
possible in all patients. Aortic root dilatation was identified in eight patients (15%), all male.
Male gender (p=0.001), body surface area (1.93+0.10 vs. 1.704+0.20 m?, p=0.03) and increased
left ventricular end-diastolic diameter (p=0.005) were predictors of aortic root dilatation. None
of the surgical variables studied were predictors of aortic root dilatation.
Conclusions: The prevalence of aortic root dilatation in this cohort was low and male gender
was a predictor of its occurrence. The type of repair and time to surgery did not influence its
occurrence.

Quantification of aortic root diameter is possible by transthoracic echocardiography; we
suggest indexing it to body surface area in clinical practice.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights

reserved.

Introducao

A tetralogia de Fallot (TF) é a cardiopatia congénita ciano-
tica mais frequente com sobrevivéncia até a idade adulta,
implicando, de acordo com recomendacées internacionais,
um seguimento regular e longo em centros especializados
em cardiopatias congénitas do adulto’.

Mesmo ap6s uma correcdo cirurgica completa, estes
doentes apresentam lesdes residuais importantes, bem
como a possibilidade de desenvolver alteracées com
significado hemodinamico, como sejam a dilatacao do ven-
triculo direito (VD) e do tronco pulmonar, insuficiéncia
pulmonar e/ou tricUspide, disfuncao ventricular e disrrit-
mias potencialmente fatais?. Apesar de menos frequente,
pode ainda ser detetada uma dilatacao progressiva da
raiz da aorta (Ao)>* com consequente insuficiéncia aor-
tica e risco de dilatacdo aneurismatica e disseccao da
Ao toracica potencialmente fatal>®, com necessidade de
intervencao cirlrgica’. Esta dilatacdo da aorta parece estar
na dependéncia de alteracdes histoldgicas intrinsecas®~"",
com consequentes alteragdes elasticas e hemodinamicas
da Ao, assim como da sobrecarga de volume adrtico
prévio'2'4,

O ecocardiograma transtoracico (ETT) tem um papel
fundamental na avaliacdo imagioldgica da Ao em doen-
tes operados a TF, sendo crescente o contributo das
novas técnicas de imagem, nomeadamente da tomo-
grafia axial computorizada e da ressonancia magnética
cardiovascular'>'¢ mas as implicacées em termos da relacéo
custo/beneficio justificam o seu uso judicioso.

Neste estudo, pretendemos avaliar por ETT a prevaléncia
de dilatacao da raiz da Ao em doentes adultos operados a

TF e determinar parametros demograficos, clinicos, cirir-
gicos e imagioldgicos que possam ser potenciais preditores.

Populacdao e métodos

Este estudo avaliou uma amostra de 53 de um total de
71 doentes consecutivos, com idade igual ou superior a
18 anos, seguidos na Consulta de Cardiopatias Congénitas
do Adulto do Centro Hospitalar Sao Joao, de marco a
dezembro de 2011, apds a obtencdo prévia e livre do
consentimento informado escrito, de acordo com as normas
previstas na Declaracao de Helsinquia e com a Comissao de
Etica do Centro Hospitalar Sao Jo&o.

Foram excluidos doentes nao operados por razdes ana-
tomicas ou por recusa do doente, coexisténcia de estenose
e/ou insuficiéncia valvular adrtica moderada a grave (um
doente com estenose valvular adrtica moderada; dois doen-
tes com prdtese mecanica aortica), doentes portadores de
sindromas genéticas (10 portadores de sindroma Down e um
de sindroma DiGeorge) e gravidez (quatro gravidas).

A avaliacao imagiologica consecutiva dos 53 doentes
foi realizada por ETT, sendo a aquisicao realizada por
um Unico operador com treino especifico em cardiopa-
tias congénitas, com recurso ao ecocardiografo Vivid 7 (GE
Healthcare, Milwaukee, Wisconsin, Estados Unidos), com
pos-processamento no sistema EchoPac. Foi usado o eco-
cardiograma bidimensional, em paraesternal eixo longo,
para a medicao dos diametros internos maximos da Ao
toracica ao nivel dos seios de Valsalva (DAo), juncéo sino-
tubular e Ao ascendente (1-2cm acima do plano da juncao
sinotubular). O grau de insuficiéncia aortica, pulmonar e
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Tabela 1 Dados ecocardiograficos: comparacao dos grupos 1 e 2

Grupo 1 Grupo 2 Valor de p

(n=8) (n=45)
Seios de Valsalva (mm) 42 +4 32+3 <0,0001
index seios de Valsalva (mm/m?) 22 +1 19+2 0,002
Z-score dos seios de Valsalva 3,90+0,62 2,02+0,93 <0,0001
Juncao sinotubular® (mm) 34+7 31+3 0,35
Aorta ascendente® (mm) 39+6 32+3 0,04
Diametro telediastolico VE (mm) 52+3 4645 0,005
Fracao de ejecao do VE (%) 61+5 65+9 0,51
Dilatacao do VD moderada a grave 4 (50) 27 (60) 0,70
Funcéo sistdlica do VD comprometida 2 (25) 6 (13) 0,59
Insuf. pulmonar moderada a grave 3 (37) 24 (53) 0,47
Insuf. tricGspide moderada a grave 1(12) 3(7) 0,49
Gradiente maximo VD/AP 25412 22+ 11 0,46
Gradiente maximo VD/AD 36+17 32+9 0,55

AD: auricula direita; AP: artéria pulmonar; Insuf.: insuficiéncia; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Valores em média £ DP ou n (%).

@ Analise possivel apenas em 33 doentes, sem apagamento da juncao sinotubular.

b Analise realizada em 50 doentes.

tricispide foi avaliada por Doppler continuo e Doppler
cor, sendo classificada como ausente, menor que mode-
rada e moderada a grave. Os gradientes maximos entre
o VD e a artéria pulmonar, bem como entre o VD e
a auricula direita, foram estimados através da veloci-
dade maxima obtida por Doppler continuo, segundo a
equacao de Bernoulli modificada. Os diametros teledias-
tolico e telessistolico do ventriculo esquerdo (VE) e a
fracdo de ejecao ventricular esquerda foram avaliados
segundo técnicas validadas em modo M e bidimensional.
A funcdo sistdlica do VE foi considerada comprometida
se a fracdo de ejecao fosse <55%. O VD foi avaliado
via apical 4 camaras, em telediastole, e considerado
dilatado para um diametro basal >40mm, sendo classifi-
cado da seguinte forma: de didmetro normal, dilatacao
menor que moderada (<50mm) e dilatacdo moderada a
grave (>50mm). A funcéo sistolica do VD foi considerada
comprometida se a excursao sistolica do anel tricls-
pide estimada por modo M fosse <16 mm ou S’ estimado
por Doppler tecidular ao nivel do anel tricispide lateral
<10cm/s. A variabilidade intraobservador foi determinada
pela repeticao da medicdo dos DAo toracica em 10 casos
aleatorios.

Analisamos os dados demograficos, os registos clinicos e
cirdrgicos dos doentes para estabelecer variaveis potencial-
mente preditoras de dilatacao da raiz da Ao.

Definimos dois grupos com base no valor absoluto maximo
do DAo ao nivel dos seios de Valsalva em paraesternal eixo
longo: um grupo 1 com dilatacao da raiz da Ao (DAo > 38 mm)
e um grupo 2 sem dilatacdo (DAo <38 mm). Estimamos a
média e o desvio padrao do DAo, expresso em z-score, defi-
nido pela formula do Boston Children’s Hospital'?, indexada
a superficie corporal pela formula de Haycock'® (Tabela 1).

A analise estatistica dos dados foi efetuada com base
no programa estatistico SPSS 19.0 (Chicago, Illinois, Estados
Unidos). As variaveis categoricas estudadas sao apresenta-
das em frequéncia absoluta e em percentagem e comparadas

com o teste do x? ou teste exato de Fisher, quando
apropriado. As variaveis continuas sdo apresentadas como
média + desvio padrdao e comparadas com o teste «t» de
Student. Um valor p < 0,05 foi considerado estatisticamente
significativo.

Resultados

Incluimos 53 doentes, com idade média de 32+ 10 anos,
30 dos quais mulheres (57%). A maioria dos doentes (83%)
estava na classe funcional 1 da NYHA, 8 (15%) na classe
i e apenas um doente na classe n. O intervalo médio
desde a cirurgia foi de 23+7 anos. Em 25 (47%) dos
doentes foi realizado um shunt sistémico pulmonar (SP)
prévio a correcao cirlrgica da TF, com um intervalo de
tempo mediano de 4 anos (entre um e 22 anos) entre
o shunt e a cirurgia reparadora. Em 19 (53%) dos doen-
tes a correcao cirlrgica fez uso de um patch transanular.
Nenhum doente revelou a presenca de shunt intracar-
diaco ou estenose pulmonar residuais com significado
hemodinamico na avaliacdo ecocardiografica realizada.
Trinta e um doentes apresentaram dilatacao do VD mode-
rada a grave (didmetro telediastélico do VD >50mm), 8
(15%) apresentaram disfungdo sistdlica ventricular direita
e trés (6%) disfuncao sistélica ventricular esquerda. Em
27 doentes (51%) a insuficiéncia pulmonar foi considerada
moderada a grave, mas a insuficiéncia tricispide mode-
rada a grave foi encontrada em apenas quatro doentes.
A quantificacdo do DAo foi possivel em todos os casos
(Tabela 1), havendo uma correlacao excelente (p <0,0001)
entre o seu valor absoluto, o indexado a superficie corpo-
ral e o z-score estimado pela formula do Boston Children’s
Hospital (Figuras 1 e 2).

Oito (15%) doentes, todos do sexo masculino, apresen-
taram dilatacdo da raiz da Ao (grupo 1). Seis estavam
assintomaticos, um doente na classe 11 € um na classe m da
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Tabela 2 Preditores de dilatacao da raiz da aorta ao nivel dos seios de Valsalva
Grupo 1 (n=8) Grupo 2 (n=45) Valor de p

Sexo M:F 8:0 15:30 0,001
Idade (anos) 34+12 32+9 0,45
Shunt SP (%) 2 (25) 23(51) 0,26
Patch transanular? (%) 1(12) 18(51) 0,08
Arco aortico direito 1(12) 9 (20) 1,0
Diametro telediastolico do VE (mm) 52+3 46+5 0,005
Tempo shunt-cirurgia® (anos) 7 (4-11) 3 (1-22) 0,29
Tempo até cirurgia (anos) 8 (3-49) 5 (2-39) 0,10
Superficie corporal (m?) 1,93+0,10 1,70£0,20 0,003
Tempo desde a cirurgia (anos) 20+10 23+6 0,25

Cirurgia: cirurgia de correcdo da TF; F: feminino; M: masculino; SP: sistémico pulmonar; VE: ventriculo esquerdo.

Grupo 1: DAo > 38 mm; Grupo 2: DAo <38 mm.
Valores em média + DP ou n (%); mediana (valor minimo-maximo).

@ Analise em 36 doentes com nota operatoria detalhada da cirurgia de correcao da TF.
b Anélise em 25 doentes com shunt prévio a cirurgia de correcdo da TF.

NYHA. Apenas um dos 10 doentes com arco aortico direito
apresentava dilatacao da raiz da Ao.

Das variaveis analisadas (Tabela 2), apenas os fatores
sexo masculino (p=0,001), a superficie corporal (1,93 +0,10
versus 1,70 +0,20m?, p=0,003) e o didmetro telediastdlico
do VE (52 + 3 versus 46 =5mm, p=0,005) foram preditores
de dilatacdo da raiz da Ao. Nenhuma das variaveis cirur-
gicas avaliadas (shunt SP prévio, patch transanular, tempo
entre shunt SP e a corregao cirdrgica, tempo até a correcao
cirurgica) foi preditora de dilatacao da raiz da Ao.

Discussao

Neste estudo, foi possivel avaliar a raiz da Ao por ETT,
com medicado do diametro interno dos seios de Valsalva em

R? linear = 0,761
50 4

Valor absoluto dos seios de valsalva (mm)

25 T T T T T T T

,00 1,00 2,00 3,00 4,00 5,00 6,00
Z-score dos seios de valsalva

Figura 1 Grafico demonstrando a excelente correlacao
(r2=0,76) entre o valor absoluto do didmetro interno da raiz
da aorta ao nivel dos seios de Valsalva e o z-score estimado
pela formula do Boston Children’s Hospital (p <0,0001).

paraesternal eixo longo em todos os doentes, reforcando
o papel do ETT como uma ferramenta fundamental na
avaliacao imagioldgica de doentes operados a TF.

A dilatacdo da Ao em doentes operados a TF foi inici-
almente descrita por Capelli et al. em 1982, em doentes
previamente operados a TF'°. Um possivel mecanismo fisio-
patoloégico para o desenvolvimento de dilatacdo da A seria
a sobrecarga de volume do VE e da Ao, ao longo dos
anos, secundaria ao shunt direito-esquerdo, resultante da
associacao da comunicacao interventricular com a obstrucao
da camara de saida do VD e/ou estenose pulmonar.

O tipo de cirurgia, incluindo a necessidade de cirurgia
paliativa (anastomose SP) prévia a cirurgia reparadora, ou o
tempo que mediou desde a cirurgia nao influenciaram, nesta
amostra, a ocorréncia de dilatacao da raiz da Ao, sugerindo

R? linear = 0,291
50

45

Valor absoluto dos seios de valsalva (mm)

25 1 1 T T I
15 18 20 23 25

Diametro dos seios de valsalva indexado & superficie corporal
(mm/m?)

Figura 2  Gréfico demonstrando a correlacéo (r2 =0,29) entre
o valor absoluto do didmetro interno da raiz da aorta ao nivel
dos seios de Valsalva e a sua indexacdo a superficie corporal
(mm/m2).
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que o desenvolvimento desta complicacdo estara depen-
dente de fatores prévios a cirurgia, como sejam o grau de
estenose pulmonar, a magnitude do shunt direito-esquerdo,
ou fatores relacionados com o doente ou de natureza gené-
tica. Todos os doentes do grupo 1 eram do sexo masculino,
reforcando a relacdo do sexo masculino com a dilatacao
da Ao, como ja anteriormente descrito®. Por outro lado,
nao havendo predominancia de sexo na TF, este achado
é pertinente. Neste estudo, o sexo masculino manteve
significado estatistico mesmo apds a indexacdao do DAo a
superficie corporal (p=0,002). A maior superficie corporal
associou-se a um maior DAo, sendo importante a sua
indexacdo na avaliacao da dimensao da Ao, com implicacoes
no seguimento seriado a longo prazo.

O z-score dos seios de Valsalva, sendo uma ferra-
menta de estandardizacdo dos DAo numa populacao,
permitiu distinguir os grupos 1 e 2 (3,90+0,62 ver-
sus 2,0240,93, p<0,0001), mas a formula do Bos-
ton Children’s Hospital'”” pode introduzir um erro na
interpretacdo dos dados obtidos através deste cal-
culo, ja que implica a extrapolacdo da avaliacdo dos
DAo numa populacdo pediatrica para uma populacdo
adulta.

No estudo de Niwa et al. que incluiu doentes adultos
com TF e doentes com atrésia pulmonar apds correcao
cirtrgica, a dilatacao da raiz da Ao apresentou uma pre-
valéncia de 15%, sendo os fatores como o sexo masculino,
a atrésia pulmonar, o arco aortico direito, o maior inter-
valo de tempo entre o shunt paliativo SP e a cirurgia
corretiva, possiveis preditores de dilatacao da raiz da Ao®.
No entanto, o arco adrtico direito é mais prevalente na
atrésia pulmonar, sendo expectavel a dilatacdo da Ao nes-
tes doentes. Comparativamente com o estudo de Niwa
et al., também o sexo masculino teve uma maior preva-
léncia de dilatacao da raiz da Ao, mas, por oposicao, o
nosso estudo nao revelou uma associacdo com significado
estatistico entre um maior tempo entre o shunt SP e a
cirurgia corretiva da TF e a dilatacao da raiz da Ao. De
salientar que, nesta amostra, apenas 25 (47%) dos doen-
tes avaliados tinham realizado um shunt paliativo prévio,
enquanto, no estudo em causa, essa percentagem foi de
56%.

Além da contribuicao das possiveis alteracoes histolo-
gicas da parede da Ao, presentes desde a infancia em
doentes com TF®, a sobrecarga de volume sistémica cro-
nica postulada como um mecanismo fisiopatoldgico para o
desenvolvimento da dilatacao da Ao neste contexto, faria
prever que um maior tempo até a cirurgia de correcdo
da TF, com ou sem shunt paliativo prévio, poderia ser
um fator predisponente para o seu desenvolvimento. No
entanto, no nosso estudo isso ndo se verificou. Também
0 recurso ao patch transanular na correcao intracar-
diaca da TF poderia indiciar um maior grau de obstrucao
a nivel pulmonar, com consequente maior shunt sisté-
mico através da comunicacao interventricular, predispondo
ao desenvolvimento de dilatacao da Ao a longo prazo.
Neste estudo, o patch transanular nao atingiu signifi-
cado estatistico como fator de risco para a ocorréncia
de dilatacao da raiz da Ao na idade adulta mas ape-
nas 36 doentes tinham informacao detalhada do tipo de
cirurgia realizada aquando da correcao intracardiaca da
TF.

Limitacées do estudo

Este estudo analisa os dados de doentes seguidos numa con-
sulta especializada, num hospital terciario de referenciacao
da regiao norte do pais na area das cardiopatias congénitas,
podendo assim refletir casos mais complexos.

O limiar do DAo < 38 mm utilizado neste estudo para defi-
nir o grupo sem dilatacao da raiz da Ao pode ser considerado
arbitrario.

Finalmente, a dimensao limitada da amostra, bem como a
impossibilidade de obter uma informacao descritiva da cirur-
gia de correcao da TF em todos os doentes, pode condicionar
as conclusoes.

Apesar das limitacdes descritas pensamos que o
estudo constitui um contributo valido para uma melhor
caracterizacao da dilatacao da Ao em doentes operados a
TF, visto serem escassos os estudos publicados.

Conclusoes

A prevaléncia de dilatacdo da raiz da Ao foi baixa neste
grupo de doentes operados a TF, sendo o sexo masculino
um fator preditor da sua ocorréncia. O risco do desenvolvi-
mento de aneurisma e disseccdo da Ao, anos apos a cirurgia
de correcao da TF, reforca a importancia do rastreio regular
das dimensodes da raiz da Ao nestes doentes.

A quantificacao do DAo ¢é possivel por ETT, sugerindo-se
a sua indexacao a superficie corporal na pratica cli-
nica, permitindo assim diagnosticar atempadamente esta
complicacao e prevenir uma potencial causa de morte nestes
doentes.
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