RELATOS DE CASOS

Valvuloplastia pulmonar percutdnea em
Sindrome de Noonan

SINOPSE

Os autores descrevem o caso de uma menina de 14 anos
portadora de Sindrome de Noonan e estenose pulmonar severa
submetida a valvuloplastia pulmonar percutinea com cateter-baldo.
Houve melhora sintomatica importante apos o procedimento, que
transcorreu sem complicagdes. No entanto, permaneceu obstrugio
residual na via de saida do ventriculo direito por hipertrofia in-
ﬁmdibularj que regrediu ap6s um ano e meio de acompanhamento.
O caso ¢ ilustrativo de alguns pontos controversos do uso da val-
vuloplastia pulmonar percutdnea, como seu emprego em pacientes
com vélvulas displasicas e estenose importante, o tempo correto
d:a 11jldlca<;5,0, o uso de betabloqueadores apos o procedimento, a
técnica utilizada e o tamanho do baldo a ser empregado e SL;aS
repercussdes a médio e longo prazo.

UNITERMOS: Estenose Pulmonar, Sindrome de Noonan, Valvu-
loplastia Pulmonar.

ABSTRACT

The authors report the case of a fourteen years-old girl with
Noonan's Syndrome and severe pulmonary stenosis who underwent
a percutaneous pulmonary balloon valvuloplasty. There was
symptomatic improvement after the procedure and no complications.
However, moderate residual stenosis remained due to infundibular
obstruction, which decreased significantly in one and a half years
of follow up. This case illustrates some controversial issues of
percutaneous pulmonary balloon valvuloplasty: its application on
c_lysplasic valves with severe stenosis, the correct timing of
intervention, the use of betablockers after the procedure, technical
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aspects and the size of the balloon used and medium to long term
results.
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INTRODUCAO

A estenose da valvula pulmonar é responsavel por
80 2 90% de todas as lesdes que causam obstrugo ao flu-
x0 de sgida do ventriculo direito. E uma das cardiopatias
congénitas mais comuns, ¢ estima-se que esteja presente
em 7 a 12% das criangas nascidas com doenga cardiaca
(1). Atualmente, as formas mais graves de estenose valvu-
lar pulmonar sdo tratadas com valvuloplastia percutinea
com cateter-baldo, evitando a necessidade de cirurgia car-
diaca (2). A displasia da valvula pulmonar tém sido consi-
derada uma situagdo onde esta técnica nfio apresenta re-
sultado tdo satisfatorio (3,4). O objetivo deste trabalho é
descrever o caso de uma paciente feminina portadora de
Sindrome de Noonan com importante estenose e displasia
da vélvula pulmonar, tratada com sucesso por valvuloplastia
com baldo, discutindo os aspectos mais importantes e con-
troversos desta associagio.

RELATO DO CASO

DFP, 14 anos, feminina, branca, estudante, natural e
proc;dente de Alegrete, RS, foi trazida ao ambulatério do
Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital de Clinicas
de Porto Alegre para avaliagdo de sopro cardiaco. A mie
dg paciente relatava que durante episodio de infecgdo res-
piratoria trés meses atras, foi diagnosticado sopro cardia-
coe encaminhada para avaliagdo. Nos ultimos dois anos a
paciente vinha apresentando dispnéia e cansago progressi-
vo aos esforgos, que se acentuaram nos ultimos trés me-
ses. Segundo a mde, o nascimento foi por parto normal
sem intercorréncias, mas a crianga apresentou baixo ga-
nho pondoestatural durante toda a infincia e importantes
diﬁculdades cognitivas. No momento, cursava a primeira
série do primeiro grau. N4o havia histéria de outras doen-
¢as ou outras queixas. Ao exame fisico evidenciava-se bra-
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dilalia e choro facil, pescogo alado e facies sindromica,
com hipertelorismo € ptose palpebral bilateral. Encontra-
va-se em bom estado geral, mucosas umidas e coradas,
orientada e licida. Peso —32kge 200 g, Altura — 1,39 m.
PA — 100/60 mm Hg, FC — 76 bpm, Tax — 36,5 graus cel-
sius, FR — 16 mpm. Auséncia de turgéncia jugular e pec-
tus excavatum. Ictus palpavel no quinto espago intercostal
esquerdo, propulsivo com quarta bulha de ventriculo es-
querdo. Impuls&o paraesternal esquerda, com frémito sis-
t6lico mais intenso em segundo e terceiro espago intercos-
tal esquerdo. Bulhas normofonéticas. Sopro sistolico grau
IV, em crescendo-decrescendo, com epicentro em area pul-
monar e irradiagdo para todo precordio, dorso e axila. Exa-
me do aparelho respiratorio € trato gastrointestinal nor-
mais. Sem outras alteragdes ao exame fisico.

A paciente foi internada para investigagdo do quadro
cardiologico; os exames iniciais demonstraram 0s seguin-
tes achados:

Exames laboratoriais — Eletrolitos, glicemia, provas
de funcdo hepatica e renal normais. Hemograma, plaque-
tas e coagulagdo normais.

Caridtipo — 46 XX, sem alteragdes cromossomicas.

Avaliagio da equipe de Genética — Sindrome de No-
onan.
ECG — Ritmo sinusal, FC 78 bpm, sobrecarga de atrio
direito e ventriculo direito, alteragdes secundarias da re-

polarizacdo ventricular de V1 a V4, compativeis com so-
brecarga de ventriculo direito.

RX Térax — Discreto aumento de ventriculo direito.
Sem lesdes pulmonares ou alteragdo da vasculatura pul-
monar.

Ecocardiograma bidimensional com Doppler — Atrio
direito dilatado, vélvula tricuspide com discretas calcifi-
cacdes e insuficiéncia tricuspide leve, ventriculo direito
hipertrofico, valvula pulmonar displasica com estenose
valvular e subvalvular. Gradiente transvalvular pulmonar
de 139 mm Hg e gradiente subvalvular pulmonar de 31
mm Hg. Ventriculo esquerdo hipertroéfico.

Cateterismo cardiaco direito — Press@o no atrio di-
reito — 11 mm Hg. Pressdo no ventriculo direito — 138 mm
Hg. Pressdo no tronco da artéria pulmonar — 22 mm Hg.
Gradiente transvalvular pulmonar — 116 mm Hg. Pressdo
arterial medida no membro superior direito no momento
do exame — 118/64. Ventriculografia direita mostrou ven-
triculo direito grandemente hipertrofico com importante
hipertrofia infundibular e obstrugdo parcial ao fluxo a este
nivel. A valvula pulmonar encontrava-se espessada e com
diminuigio de sua abertura (figura 1). Nalevofase era pos-
sivel observar hipertrofia do ventriculo esquerdo com mo-
vimento sistolico anterior da valvula mitral.

Ap6s a realizagdo dos exames, foi firmado diagnods-
tico de Estenose Pulmonar severa com importante reper-
cussdo hemodinimica por valvula pulmonar displésica as-
sociada a Sindrome de Noonan, sendo decidido tratamento
definitivo com valvuloplastia pulmonar com cateter-baldo.
O diametro total do baldo foi escolhido para corresponder

aum tamanho 30% maior do que aquele do anel pulmonar.
O procedimento transcorreu sem complicagdes, € o gra-
diente transvalvular pulmonar total apés este diminuiu para
76 mm Hg (figura 2). Houve melhora'da capacidade fun-
cional e dos sintomas € a paciente recebeu alta hospitalar
em uso de propranolol 10 mg 8/8 h. Ecocardiografia de
controle 6 meses apds o procedimento revelou gradiente
transvalvular pulmonar total de 50 mm Hg, sendo que o
gradiente infundibular havia diminuido para 30 mm Hg.
Um ano e meio ap6s o procedimento, a paciente permane-
cia assintomatica, com gradiente transvalvular pulmonar
total de 40 mm Hg e gradiente infundibular de 25 mm Hg.

DISCUSSAO

As alteragdes morfologicas mais freqiientemente res-
ponsaveis pela estenose da valvula pulmonar s3o causadas
por fusdo comissural durante a vida intra-uterina (segundo
e terceiro trimestres). No entanto, alguns pacientes podem
apresentar uma morfologia diferente, ou seja, displasia da
vélvula pulmonar (1). Esta patologia encontra-se freqien-
temente associada com a Sindrome de Noonan, caracteri-
zada por baixa estatura, déficit cognitivo, facies sindromi-
ca, auséncia de alteragdes cromossomicas e estenose e dis-
plasia da valvula pulmonar (5), como apresentava a pa-
ciente aqui relatada. Nestes casos, a obstrugdo ao fluxo
deve-se ao espessamento e rigidez dos folhetos valvulares
por degeneragio mixomatosa, além de limitagdo de seu
movimento lateral pela presenga de tecido anémalo dentro
dos seios valvulares pulmonares (4). Os correspondentes
angiograficos destas alteragdes sdo espessamento valvar
excessivo, anel valvar hipoplasico, seios de valsalva es-
treitos e pouca alteragdo durante as fases sistolica e dias-
télica (3). A auséncia de uma imagem compativel com uma

 ciipula, ou ento a formag@o de uma cupula irregular, além

da falta de jato central também sdo sugestivas de valvula
displasica. A dilatagdo do tronco da artéria pulmonar &
incomum. Estas caracteristicas da valvula tém importan-
tes repercussdes quando se considera o tratamento defini-
tivo com valvuloplastia por baléo.

A estenose pulmonar pode ser classificada quanto a
severidade da obstrugdo ao fluxo na via de saida do ventri-
culo direito. Assim, na presenga de um débito cardiaco
normal, um gradiente sistélico transvalvular pulmonar pico
a pico entre 50 ¢ 80 mm Hg ¢ considerado estenose mode-
rada. Niveis acima e abaixo destes séo considerados como
estenoses severas € leves, respectivamente. Pacientes com
estenoses leves sdo quase sempre assintomaticos e nao
necessitam tratamento, enquanto aqueles com estenoses
severas (como o paciente aqui relatado) podem apresentar
importante limitagdo funcional, com dispnéia e cansago
aos esforgos, além de repercussdo morfologica no ventri-
culo direito (hipertrofia). O tratamento destes ¢ sempre
necessario. No entanto, diivida persiste quanto a0 momento
4timo do tratamento definitivo quando ha estenose valvular

REVISTA AMRIGS, PORTO ALEGRE, 40 (2): 106-110, abr/maio/jun. 1996 107



VALVULOPLASTIA PULMONAR...Quadros et al.

RELATOS DE CASOS

moderada. Recentemente, tem sido sugerido o emprego da
valvuloplastia pulmonar mesmo nesta situagdo, pelo baixo
indice de complica¢des da técnica e na esperanga de evitar
comprometimento anatomo-funcional do ventriculo direito (6).

A valvuloplastia pulmonar com cateter-balfo foi em-
pregada pela primeira vez por Kan, em 1982 (7). Este foi
o primeiro procedimento de dilatagdo de uma valvula car-
diaga em humanos, partindo da experiéncia prévia com ani-
mais e do conceito de angioplastia criado por Gruntzig em
1977. O sucesso desta experiéncia inicial, e de varias ou-
tras que logo a sucederam, ocasionou grande entusiasmo
na area de cardiologia intervencionista, culminando com a

(seta menor) e importante hiper-
trofia infundibular (seta maior).

Figura 2 — Valvuloplastia pulmo-
nar — Baldo de 20 mm de didme-
tro e 40 mm de comprimento in-
suflado na valvula pulmonar em
projecdo obliqua anterior es-
querda.

criagdo da valvuloplastia mitral e adrtica poucos anos apés.
No entanto, nenhum destes outros procedimentos contou
com tanto sucesso € aceitagdo quanto a pioneira valvulo-
plastia pulmonar. Atualmente, considera-se que a dilata-
¢do percutdnea com baldo de uma valvula pulmonar este-
notica estd indicada em praticamente todos os casos em
que haja repercussdo hemodinimica significativa, restan-
do a opgdo de cirurgia somente para valvulas severamente
comprometidas ou gravemente displasicas, ou com insufi-
ciéncia pulmonar muito importante (8). No entanto, 0 mo-
mento adequado para a intervengao, a aplicabilidade a cer-
tas morfologias valvulares e determinados aspectos técni-
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Figura 1 — Ventriculografia direi-
la em projecdo obliqua anterior
esquerda demonstrando valvula
pulmonar estendtica e espessada
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cos da dilatagdo em si s@o questdes que permanecem em
aberto (6). O caso clinico do paciente aqui relatado, porta-
dor de Sindrome de Noonan, com uma valvula pulmonar
displasica com gradiente transvalvular pulmonar severo e
pressio sistolica de ventriculo direito supra-sistémica e obs-
trugdo infundibular, ilustra varios destes aspectos contro-
Versos.

Tem sido sugerido que a valvuloplastia pulmonar s6
deveria ser empregada em valvulas displasicas se ndo hou-
vesse importante comprometimento hemodinamico (6). No
entanto, estudos recentes tém demonstrado que a dilatagdo
de valvulas displésicas estendticas com importante com-
prometimento hemodinimico pode produzir bons resulta-
dos (9, 10). Embora os pacientes com Sindrome de Noo-
nan nio.apresentem uma queda imediata tdo acentuada do
gradiente, este permanece diminuindo até anos apos o pro-
cedimento, com um bom resultado final em 5 anos (10).
Nio esta bem estabelecido se existe relagdo entre a severi-
dade da estenose pulmonar e o sucesso do procedimento
em termos de diminui¢do do gradiente (11, 12), mas com-
plicagdes e insucessos sdo mais freqiientes nos casos mais
graves (11).

Nosso paciente apresentou diminuigdo parcial da es-
tenose pulmonar, principalmente as custas de gradiente
infundibular residual, que diminuiu significativamente apos
um ano e meio de evolugdo em uso de propranolol. A obs-
trugdo infundibular é um achado fregiientemente associa-
do a estenose pulmonar, principalmente na sua forma se-
vera. A maioria dos pacientes que obtém alivio incomple-
to da obstrugdo ap6s a valvuloplastia o faz por manuten-
¢do do gradiente infundibular (12). Propranolol tem sido
usado empiricamente com o objetivo de diminui-lo, geral-
mente se este é maior que 50 mm Hg (13). No entanto,
Ray e colaboradores relataram que ndo houve diferenga

Figura 3 — Valwuloplastia pulmo-
nar — Baldio de 23 mm de didme-
tro e 30 mm de comprimento in-
suflado na valvula pulmonar em
projegdio dntero-posterior.

entre 0 uso ou nio da droga quanto a diminuigéo da obs-
trugdo em 134 pacientes submetidos ao procedimento. Este
e outros achados sugerem que talvez a evolugdo natural da
obstrugdo infundibular seja de regressdo espontinea ao lon-
go do tempo, independente do uso ou néo de drogas (14).

Desde seu inicio, a técnica de aplicaggo da valvulo-
plastia pulmonar com cateter-baldo sofreu grande aprimo-
ramento, mas alguns aspectos permanecem sendo questio-
nados. O principal deles diz respeito ao diametro total do
baldo (ou baldes) utilizados no procedimento e, mais im-
portante, sua relagdo com o didmetro do anel pulmonar.
Em nosso paciente, foi utilizado um baldo 30% maior que
o anel pulmonar, técnica preconizada pela maioria dos au-
tores (9, 10). Na verdade, varios estudos tém demonstrado
que quanto maior o tamanho do baldo maior a diminui¢do
do gradiente transvalvar pulmonar (10, 11, 12, 13). Por
outro lado, Masura e colaboradores (10) levantaram uma
importante questdio a este respeito ao analisarem a coorte
de pacientes com o mais longo tempo de seguimento ja
relatado. Neste estudo, 34 pacientes foram seguidos por
cinco anos, com ecocardiografia com doppler de controle
ao final do periodo. Foi verificado que no final do segui-
mento o alivio da obstrugdo persistia, principalmente se
baldes maiores tinham sido utilizados. No entanto, o ali-
vio mais completo da obstrugdo estava também associado
com aumento nas dimensdes do ventriculo direito, prova-
velmente porque mais insuficiéncia pulmonar havia sido
induzida. Esta foi bem tolerada em cinco anos, mas 0s au-
tores sugerem que repercussoes morfologicas adversas no
ventriculo direito ap6s um tempo maior devam ser consi-
deradas.

Recentemente, o cateter de Inoue tem sido também
empregado com bons resultados, conforme relatado por Lau
¢ colaboradores em 14 pacientes submetidos a este proce-
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dimento (15). Este autor conclui que o uso de qualquer
uma das duas técnicas seria uma preferéncia pessoal, ja
que ambas produzem o mesmo resultado (6). Até onde te-
mos conhecimento nfo foi realizado nenhum estudo que
tenha comparado sua eficacia, mas a experiéncia acumu-
lada com a técnica tradicional é certamente muito maior.
Finalmente, em nosso relato ndo dispomos de catete-
rismo cardiaco direito de controle apds o procedimento, e
os dados analisados foram obtidos através de ecodoppler-
cardiografia. Segundo Nascimento (16), este ¢ um método
acurado e fidedigno para selegdo e caracterizagdo da este-
nose pulmonar em pacientes candidatos a valvuloplastia
com baldo. Além disso, tem sido usado em varios estudos
para o seguimento de pacientes a longo prazo (7, 10, 14).
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