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RESUMO: A Tetralogia de Fallot (TOF) ¢ a cardiopatia congénita cianética mais comum, e
os avangos cirdrgicos permitiram que a maioria dos pacientes alcancasse a vida adulta.
Entretanto, a corre¢io anatdmica nio elimina o risco cardiovascular tardio: a regurgitacio
pulmonar crénica, frequentemente decorrente do uso de patch transanular, imp&e sobrecarga
de volume ao ventriculo direito (VD) e desencadeia um processo dindmico de remodelamento
caracterizado por dilatagio, alteracio geométrica, disfungio sistdlica e diastélica progressiva,
interacdo ventricular andmala e formacdo de substrato arritmogénico. Este artigo tem como
objetivo revisar, de forma narrativa, os mecanismos fisiopatolégicos do remodelamento do VD
na TOF corrigida, os principais métodos de avaliacio por imagem — ecocardiografia com
analise de strain e ressonincia magnética cardiaca (RMC) com mapeamento de T1 e realce
tardio pelo gadolinio — e suas implica¢es progndsticas relacionadas a arritmias ventriculares
e risco de morte subita cardiaca. A revisio aponta que parimetros volumétricos isolados, como
o volume diastélico final do VD, tém valor preditivo limitado quando usados de forma isolada,
e que medidas de deformagio miocardica (strain longitudinal global e da parede livre do VD)
e de fibrose miocardica (extracellular volume — ECV, T1 nativo e realce tardio) agregam valor
prognéstico incremental. Conclui-se que a estratificagio de risco contemporinea deve integrar
dados volumétricos, funcionais, de deformacio e de fibrose, associados a parimetros
eletrofisioldgicos, para orientar de forma mais precisa o momento ideal de substitui¢do da valva
pulmonar e reduzir o risco de eventos arritmicos e morte siibita nessa populagio crescente de
adultos com cardiopatia congénita.

Palavras-chave: Tetralogia de Fallot. Remodelamento ventricular. Ressonincia magnética
cardiaca. Strain. Fibrose miocardica. Morte subita cardiaca.
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ABSTRACT: Tetralogy of Fallot (TOF) is the most common cyanotic congenital heart
disease, and surgical advances now allow most patients to reach adulthood. However,
anatomical repair does not eliminate long-term cardiovascular risk: chronic pulmonary
regurgitation, frequently related to transannular patch repair, imposes volume overload on the
right ventricle (RV) and triggers a dynamic remodeling process characterized by dilatation,
altered geometry, progressive systolic and diastolic dysfunction, abnormal ventricular
interaction and arrhythmogenic substrate formation. This article aims to narratively review
the pathophysiological mechanisms of RV remodeling in repaired TOF, the main imaging
assessment methods — echocardiography with strain analysis and cardiovascular magnetic
resonance (CMR) with T1 mapping and late gadolinium enhancement — and their prognostic
implications regarding ventricular arrhythmias and sudden cardiac death risk. The review
indicates that isolated volumetric parameters, such as RV end-diastolic volume, have limited
predictive value when used alone, whereas myocardial deformation measures (RV global
longitudinal and free-wall strain) and fibrosis markers (extracellular volume, native T1 and
late gadolinium enhancement) add incremental prognostic value. Contemporary risk
stratification should integrate volumetric, functional, strain and fibrosis data with
electrophysiological parameters to better guide the optimal timing of pulmonary valve
replacement and reduce the risk of arrhythmic events and sudden death in this growing adult
congenital heart disease population.

Keywords: Tetralogy of Fallot. Ventricular remodeling. Cardiovascular magnetic resonance.

Strain. Myocardial fibrosis. Sudden cardiac death.
1 INTRODUCAO

A Tetralogia de Fallot (TOF) é a cardiopatia congénita ciandtica mais frequente,
caracterizada por comunicagio interventricular, obstru¢io da via de saida do ventriculo direito
(VD), cavalgamento da aorta e hipertrofia ventricular direita. A correcdo cirtirgica precoce,
geralmente realizada no primeiro ano de vida, transformou o prognéstico da doenca, permitindo
que a grande maioria dos pacientes sobreviva até a idade adulta. Esse sucesso cirdrgico criou
uma populagio crescente de adultos com TOF corrigida (TOFc), muitos dos quais permanecem
sob acompanhamento cardiolégico continuo em razdo de sequelas hemodinimicas de longo
prazo (RIGHT VENTRICULAR..., 2026).

A principal sequela tardia é a regurgitagdo pulmonar (RP) crénica, decorrente sobretudo
da ampliacio da via de saida do VD com uso de patch transanular durante a corre¢do primaria.
A RP impde sobrecarga crénica de volume ao VD, desencadeando um processo progressivo de
remodelamento estrutural e funcional, caracterizado por dilatagdo ventricular, alteragio da
geometria, disfungdo sistélica e diastélica, interagdo ventricular anémala e desenvolvimento de

substrato arritmogénico, relacionado tanto a sobrecarga hemodinimica quanto a fibrose
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miocérdica residual da cirurgia e da cicatriz de ventriculotomia (RIGHT VENTRICULAR..,,
2026).

Esse conjunto de alteracdes fundamenta a preocupacio clinica com arritmias
ventriculares e morte stbita cardiaca (MSC) tardias em pacientes com TOFc, o que torna
essencial compreender os mecanismos do remodelamento do VD, bem como dominar as
ferramentas diagnésticas — ecocardiografia com strain e ressonincia magnética cardiaca
(RMC) — capazes de identificar precocemente os fenétipos de remodelamento adverso e de

subsidiar decisdes sobre o momento ideal da substituicio da valva pulmonar (SVP)

(GATZOULIS et al., 2000).
2JUSTIFICATIVA

O interesse por este tema justifica-se, primeiramente, pelo crescimento continuo da
populacdo adulta com TOF corrigida, decorrente do sucesso da cirurgia pediatrica, o que amplia
a demanda por estratégias de seguimento cardiolégico de longo prazo bem fundamentadas. Em
segundo lugar, o remodelamento do VD nessa populagio é um processo silencioso e progressivo:
parimetros volumétricos isolados, tradicionalmente utilizados para indicar a substituicdo
valvar pulmonar, tém se mostrado insuficientes para prever com precisio o risco de arritmias e
morte subita, o que evidencia a necessidade de incorporar técnicas de imagem mais sensiveis,
como a anilise de deformagio miocirdica (strain) e a caracterizagdo tecidual por RMC
(ORTIZ-GARRIDO et al., 2026). Por fim, a defini¢io do momento ideal para a SVP permanece
controversa: intervengdes tardias associam-se a disfuncio ventricular irreversivel e maior risco
arritmico, ao passo que intervengdes precoces expdem o paciente a reintervengdes valvares
repetidas ao longo da vida (ORTIZ-GARRIDO et al., 2026). Assim, a sistematiza¢io das
evidéncias recentes sobre mecanismos, métodos de avaliagio e implicagdes progndsticas do
remodelamento do VD ¢ relevante tanto para a prética clinica quanto para a pesquisa em

cardiopatias congénitas.

3 OBJETIVOS

O presente estudo tem como objetivo central revisar, de forma narrativa, os mecanismos
fisiopatolégicos do remodelamento do ventriculo direito em pacientes com Tetralogia de Fallot

corrigida, os principais métodos de avaliacio por imagem e suas implicagdes progndsticas
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relacionadas a arritmias ventriculares e morte stbita cardiaca, de modo a sistematizar as
evidéncias que fundamentam a estratificagio de risco contemporinea nessa populacio.

Para alcancar esse propésito, a anélise parte da compreensio dos mecanismos
fisiopatolégicos envolvidos no processo, buscando descrever de que maneira a sobrecarga
crébnica de volume imposta pela regurgitagio pulmonar, associada a fibrose miocardica
cicatricial e difusa, conduz a dilatacdo e a disfungio progressiva do VD apés a correcio da TOF.
Esse entendimento constitui a base a partir da qual se examinam os métodos de imagem
empregados no seguimento desses pacientes. Nesse sentido, pretende-se analisar o papel da
ecocardiografia, com énfase no strain longitudinal global e da parede livre do VD, na avaliagio
do remodelamento ventricular, e discutir a contribui¢io da ressonincia magnética cardiaca, que,
ao reunir volumetria, strain por feature tracking e caracterizagio tecidual por T1 nativo, volume
extracelular e realce tardio, possibilita a identifica¢do de fenétipos de remodelamento adverso
nem sempre evidenciados pelos parimetros volumétricos isolados.

Por fim, busca-se relacionar os achados de imagem ao risco de arritmias ventriculares e
de morte stbita cardiaca, bem como 4 definicio do momento ideal de substitui¢io da valva
pulmonar, que permanece como a principal questio clinica em aberto no manejo desses
pacientes. Desse modo, os diferentes eixos de andlise convergem para o objetivo central da
revisdo, na medida em que o conhecimento dos mecanismos orienta a interpretagio dos métodos
de avaliagio e estes, por sua vez, sustentam a estratificagio prognéstica e a tomada de decisdo

terapéutica.

4 METODOLOGIA

Trata-se de uma revisdo narrativa da literatura, de natureza descritiva e qualitativa,
realizada por meio de levantamento de publicacées cientificas indexadas nas bases
PubMed/MEDLINE, PubMed Central (PMC) e ScienceDirect, complementada por busca
manual em referéncias de artigos relevantes. Foi considerado o periodo de 2000 a 2026, com
énfase em publicacdes de 2025 e 2026, em razio da atualidade e relevincia clinica do tema,
mantendo-se alguns estudos cldssicos (anteriores a 2010) por sua importincia histérica na
fundamentacio da estratificacdo de risco atual.

Os descritores utilizados, em portugués e inglés, incluiram: "Tetralogia de Fallot"
(tetralogy of Fallot), "remodelamento ventricular direito” (right ventricular remodeling),

"strain", "ressonincia magnética cardiaca" (cardiovascular magnetic resonance), "fibrose
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miocardica”" (myocardial fibrosis), "arritmia ventricular" (ventricular arrhythmia) e "morte
stibita cardiaca" (sudden cardiac death), combinados pelos operadores booleanos AND e OR.
Foram incluidos artigos originais, revisdes sistemdticas, metanélises e revisdes narrativas que
abordassem mecanismos de remodelamento do VD, métodos de imagem (ecocardiografia e
RMC) e desfechos prognésticos em pacientes com TOF corrigida. Foram excluidos relatos de
caso isolados sem relevincia conceitual, resumos de congresso e publicacdes fora do escopo
temético. Ao final do processo de selecdo, foram incluidos 14 artigos cientificos, os quais
fundamentaram a discussio dos mecanismos fisiopatolégicos, dos métodos de avaliagdo por

imagem e das implica¢des progndsticas do remodelamento do VD na TOF corrigida.

s RESULTADOS E DISCUSSAO
5.1 Mecanismos do remodelamento do ventriculo direito

O remodelamento do VD na TOF corrigida é um processo dinimico e multifatorial. A
regurgitacio pulmonar crénica — decorrente da ampliacio da via de saida do VD durante a
corre¢io primdria, sobretudo quando realizada com patch transanular — é o principal
determinante da sobrecarga de volume, levando a dilatacdo progressiva das cAmaras direitas,
alteracio da geometria ventricular e, com o tempo, declinio da fung¢io sistélica e diastélica
(RIGHT VENTRICULAR..., 2026). A obstrugio residual da via de saida do VD, presente em
parcela dos pacientes, pode se somar a sobrecarga de volume, configurando sobrecarga mista de
volume e pressio, com impacto adicional sobre o remodelamento (LEONARDI et al., 2021).

Além da sobrecarga hemodinimica, a fibrose miocérdica desempenha papel central na
fisiopatologia do remodelamento adverso. A cicatriz cirtrgica da ventriculotomia e do
fechamento da comunicacio interventricular constitui substrato localizado de fibrose,
identificavel por realce tardio pelo gadolinio (BABU-NARAYAN et al., 2006). Estudos mais
recentes de caracterizagio tecidual por RMC demonstram também fibrose miocérdica difusa,
evidenciada por elevagdo do volume extracelular (ECV) e do T1 nativo do VD, mesmo em
pacientes sem indicagdo cirdrgica imediata (SECCO et al., 2025). Essa fibrose difusa pode
refletir remodelamento adverso continuo, mesmo a distincia da corre¢io anatdmica.

Do ponto de vista funcional, o remodelamento do VD nio ocorre de forma isolada: a
interacdo ventricular anémala — em que a dilatagio e a disfun¢do do VD comprometem o
enchimento e a contratilidade do ventriculo esquerdo (VE) por meio do septo interventricular

compartilhado — é um mecanismo relevante de disfuncido biventricular tardia. Estudo recente
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de imagem multimodal demonstrou que a redugio da capacidade de exercicio em pacientes com
TOFc e fragio de ejecio do VE preservada associa-se a maior volume do 4trio esquerdo,
alteracio dos indices de funcdo diastélica e disfuncio sistélica do VD, reforcando a natureza
sistémica, e nio estritamente unicavitaria, do remodelamento nessa condicio (MOSHER et

al., 2026).

5.2 Ecocardiografia e andlise de strain

A ecocardiografia transtordcica permanece o método de imagem de primeira linha para
o seguimento longitudinal dos pacientes com TOFc, por sua disponibilidade, custo reduzido e
possibilidade de avaliagio seriada a beira do leito. ParAmetros convencionais, como a variagdo
fracional de drea do VD e a excursio sistdlica do plano do anel tricispide, sio amplamente
utilizados, mas apresentam limitacSes relacionadas i geometria complexa do VD e a
dependéncia de carga (GAO et al., 2022).

Nesse contexto, a ecocardiografia com rastreamento de marcadores acusticos (speckle
tracking echocardiography) permitiu a quantificagio do strain longitudinal, tornando-se
ferramenta relevante na avaliacio funcional do VD. Gao et al. (2022) demonstraram, em coorte
de 179 pacientes com TOFc, que tanto o strain longitudinal global do VD (RVGLS) quanto o
strain longitudinal da parede livre do VD (RVFWLS) predizem eventos adversos — ébito ou
reinternacio relacionada & TOF —, mesmo apds ajuste para uso de patch transanular e duragio
do QRS. Notavelmente, o RVFWLS mostrou desempenho prognéstico superior ao RVGLS
nesse estudo, possivelmente por nio sofrer influéncia da contragio do septo interventricular,
compartilhado com o VE, refletindo de forma mais especifica a fun¢io miocérdica isolada do
VD (GAO et al., 2022). No periodo perioperatério precoce, DiLorenzo et al. (2018) observaram
que o strain longitudinal global do VD piora nos primeiros dias apds a cirurgia, mas se recupera
ao longo dos dois primeiros anos de seguimento, sem, contudo, normalizar-se por completo em
relagio a controles sauddveis, sugerindo que a disfun¢io tardia pode ter inicio precoce.
Adicionalmente, Diller et al. (2012) demonstraram, em coorte de 413 pacientes, que o strain
longitudinal bidimensional do VE ¢é preditor independente do desfecho combinado de morte
subita cardiaca e arritmia ventricular grave, reforcando a relevincia da avaliacdo biventricular

por deformacdo miocardica nessa populagio.
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5.3 Ressonincia magnética cardiaca: volumetria, strain e caracterizagio tecidual

A RMC é considerada o método de referéncia para quantificagdo volumétrica e funcional
do VD na TOFc, em razio de sua alta reprodutibilidade e da auséncia de limitacGes relacionadas
3 janela actstica. Historicamente, o volume diastélico final indexado do VD (RVEDVi) tem
sido utilizado como principal critério para indicagio de substituicio da valva pulmonar;
entretanto, evidéncias recentes demonstram que esse parimetro, isoladamente, apresenta valor
preditivo limitado para desfechos arritmicos, o que motivou a busca por marcadores
complementares (RIGHT VENTRICULAR..., 2026; ORTIZ-GARRIDO et al., 2026).

A técnica de feature tracking permite a quantificagio do strain miocardico diretamente
pelas imagens de RMC, sem necessidade de sequéncias adicionais, sendo aplicdvel tanto ao VD
quanto ao VE e aos atrios. Ozkok et al. (2025) demonstraram que a substituigdo transcateter da
valva pulmonar, além de reduzir os volumes do VD, associou-se 3 melhora do strain
circunferencial global do VD e dos parimetros de strain atrial em ambas as cAmaras, sugerindo
potencial de remodelamento reverso mensurivel por essa técnica. Paralelamente, a
caracterizacdo tecidual por mapeamento de T1 nativo e cilculo do ECV tem revelado que a
fibrose miocardica difusa é frequente em pacientes com TOFc, mesmo a distincia da cirurgia,
sendo interpretada como marcador continuo de remodelamento adverso: a metanalise de Secco
et al. (2025) confirmou que os valores de Ti nativo e de ECV do VD encontram-se
consistentemente elevados em comparagio a controles sauddveis, reforcando o papel da fibrose
como componente relevante — e potencialmente subestimado — da fisiopatologia da TOFc.

E importante destacar que os marcadores de deformacio miocardica (strain) e os
marcadores de fibrose (ECV, realce tardio) parecem refletir vias fisiopatolégicas distintas e
nem sempre correlacionadas entre si, representando adaptacdes adversas complementares — e
nio intercambidveis — ao estresse hemodinimico créonico (BABU-NARAYAN et al., 2006;

RIGHT VENTRICULAR..., 2026).

5.4 Implica¢Ses progndsticas: arritmias e risco de morte subita

Arritmias ventriculares e morte stbita cardiaca permanecem entre as principais causas
de morbimortalidade tardia em pacientes com TOFc. No estudo multicéntrico cldssico de
Gatzoulis et al. (2000), envolvendo 793 pacientes, a duragdo do QRS e sua taxa de progressio ao
longo do tempo mostraram-se significativamente maiores nos grupos que desenvolveram

taquicardia ventricular sustentada ou morte subita, sendo a regurgitagio pulmonar a principal
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lesio hemodindmica subjacente a esses eventos. A partir desses achados, escores de risco
validados, como o proposto por Khairy et al. (2008), passaram a integrar varidveis clinicas e
eletrocardiograficas para estratificar pacientes quanto ao risco anualizado de choques
apropriados de cardiodesfibrilador implantédvel, auxiliando a decisdo sobre implante profilitico
de dispositivo em pacientes selecionados.

A regurgitagio pulmonar crdnica funciona como gatilho importante para o
remodelamento arritmogénico, por meio do aumento da pressio diastdlica final do VD, do
remodelamento estrutural progressivo e da fibrose miocérdica associada. Contudo, a simples
correcio da sobrecarga hemodinimica pela substitui¢do valvar pulmonar nio elimina, por si s,
o risco de morte stbita, uma vez que a fibrose miocardica ji estabelecida permanece como
substrato arritmogénico residual, mesmo apés a normalizacio volumétrica do VD, como
ilustrado por Drakopoulou et al. (2022) em paciente com TOFc estratificada como de alto risco
arritmico apesar de fungio sistélica preservada. Esse achado reforca a necessidade de avaliagdo
individualizada, integrando dados de imagem estrutural, funcional e de caracterizagio tecidual
a avaliacdo eletrofisioldgica, para a definicio do momento ideal da interven¢io — nem tio tardia
a ponto de permitir dano ventricular irreversivel e progressio arritmica, nem tdo precoce a
ponto de expor o paciente a multiplas reintervencdes valvares ao longo da vida, considerando a
durabilidade limitada das préteses biolégicas (ORTIZ-GARRIDO et al., 2026).

Além disso, diferengas relacionadas ao sexo tém sido cada vez mais reconhecidas nos
desfechos tardios da TOFc: a metanélise de Tan et al. (2026) mostrou que pacientes do sexo
masculino apresentam maiores volumes indexados do VD e do VE, associados a menor fragio
de ejecdo biventricular em comparacio as mulheres, o que sugere a necessidade de limiares

especificos por sexo, e nio unissex, na defini¢io do momento da reintervencio valvar pulmonar.

6 CONCLUSAO

O remodelamento do ventriculo direito na Tetralogia de Fallot corrigida é um processo
dinimico e multifatorial, decorrente principalmente da sobrecarga crénica de volume imposta
pela regurgitacio pulmonar, associada a graus varidveis de obstrugio residual da via de saida,
fibrose miocédrdica cicatricial e difusa, e interagdo ventricular anémala. A avaliagio por imagem
evoluiu de parimetros volumétricos isolados para uma abordagem multimodal, que integra

ecocardiografia com strain longitudinal (global e de parede livre do VD) e ressonincia
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magnética cardiaca com volumetria, feature tracking e caracterizacdo tecidual por mapeamento
de T1, volume extracelular e realce tardio pelo gadolinio.

As evidéncias recentes indicam que medidas de deformacdo miocéirdica e de fibrose
agregam valor progndstico incremental em relacio aos volumes ventriculares isolados,
especialmente na predicio de eventos arritmicos, hospitalizacdo e morte, ainda que
representem, ao menos em parte, vias fisiopatolégicas distintas. Diante disso, a estratificacdo
de risco contemporinea na TOF corrigida deve ser individualizada e multiparamétrica,
combinando dados de imagem estrutural, funcional e eletrofisiolégica, de modo a otimizar o
momento da substitui¢do da valva pulmonar e reduzir o risco de arritmias ventriculares e morte
subita cardiaca nessa populagio crescente de adultos com cardiopatia congénita. Estudos
multicéntricos, prospectivos e com protocolos de imagem padronizados ainda sio necessérios

para consolidar essas ferramentas na prética clinica rotineira.
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