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Tetralogia de Fallot com agenesia da valvula pulmonar
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Tetralogy of Fallot with absent pulmonary valve
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Lactente, sexo feminino, quatro meses, natural dos Acores,
filha de pais nao consanguineos. Gravidez de termo, vigi-
ada, sem intercorréncias. Cariétipo normal. Parto eutdcico,
sem intercorréncias. indice de Apgar 5/9/10. Internada
na unidade de cuidados intensivos as duas horas de vida
por hipoxemia e sopro sistélico grau v/vi. Diagnostico por
telemedicina de tetralogia de Fallot (ToF) com agenesia
da valvula pulmonar, no primeiro dia de vida. Transferida
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Figura 1 Ecocardiografia transtoracica, plano subcostal qua-
tro camaras: dilatacdo aneurismatica do ramo direito da artéria
pulmonar (apd) que comprime a auricula esquerda (ae).

* Autor para correspondéncia.
Correio eletrénico: helenarego@hotmail.com (H. Rego).

para o Hospital Santa Cruz com 3,695 kg (percentil <5) para
se proceder a correcao cirtrgica da cardiopatia ciandtica.
Apresentava ligeira palidez e polipneia acentuada, com
sopro sistolico e diastdlico no bordo esquerdo do esterno. O
ecocardiograma revelou comunicacao interventricular (CIV)
nao restritiva perimembranosa com cavalgamento da aorta
em cerca de 50%; estenose infundibular por desvio antero-
-cefalico do septo infundibular e banda muscular; hipoplasia
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Figura 2 Ecocardiografia transtoracica, plano paraesternal
eixo longo: comunicacgdo interventricular perimembranosa com
cavalgamento aodrtico de cerca de 50%; dilatacdo aneurisma-
tica do ramo direito da artéria pulmonar (apd) que comprime a
auricula esquerda (ae).

0870-2551/$ - see front matter © 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos os direitos reservados.

http://dx.doi.org/10.1016/j.repc.2014.01.009


dx.doi.org/10.1016/j.repc.2014.01.009
http://www.revportcardiol.org
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.repc.2014.01.009&domain=pdf
mailto:helenarego@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.repc.2014.01.009

H. Rego et al.

Figura 3  Ecocardiografia transtoracica, plano paraesternal
eixo curto: dilatacao aneurismatica do tronco da artéria pulmo-
nar (apt) e ramos esquerdo (ape) e direito (apd) (apt=15mm,
ape=22mm, apd =25mm).

do anel pulmonar e agenesia da valvula com substituicao dos
folhetos por massas granulomatosas, condicionando obsta-
culo grave (gradiente pico ventriculo direito [vd])/artéria
pulmonar [ap] de 100 mmHg) e insuficiéncia pulmonar major
(livre); dilatagcao aneurismatica do tronco e ramos da ap (ap
tronco com 15 mm, ap direita com 25 mm e ap esquerda com

22 mm); achados compativeis com ToF com agenesia da val-
vula pulmonar. Submetida a correcao total: encerramento
de ClV, alargamento do infundibulo do vd, colocacao de con-
duto vd-ap monocusp e plastia de reducao do tronco e ambos
os ramos da ap com translocacéo das grandes artérias (mano-
bra de Lecompte). A cirurgia decorreu sem incidentes. Obito
cerca de 56 horas pos-operatorio por faléncia respiratoria
(Figuras 1-3).

Responsabilidades éticas

Protecao dos seres humanos e animais. Os autores decla-
ram que os procedimentos seguidos estavam de acordo com
os regulamentos estabelecidos pelos responsaveis da Comis-
sdo de Investigacdo Clinica e Etica e de acordo com os da
Associacao Médica Mundial e da Declaracao de Helsinki.

Confidencialidade dos dados. Os autores declaram ter
seguido os protocolos do seu centro de trabalho acerca da
publicacao dos dados de pacientes.

Direito a privacidade e consentimento escrito. Os autores
declaram ter recebido consentimento escrito dos pacientes

e/ ou sujeitos mencionados no artigo. O autor para corres-
pondéncia deve estar na posse deste documento.
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