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Três recém-natos dentro do 1° dia de vida,
portadores de cianose, em decorrência de ano-
malia de Ebstein de importante repercussão
hemodinâmica, apresentavam aspecto de valva
pulmonar imperfurada. Na evolução clínica,
verificou-se que a atresia era do tipo funcional,
decorrente da baixa pressão ventricular direita
e hipertensão no território pulmonar.

FUNCTIONAL ATRESIA OF
PULMONARY VALVE

Three newborn children with cyanosis due
to Ebstein’s anomaly of tricuspid valve with an
important hemodynamic repercusssion presen-
ted features of imperforation of pulmonary val-
ve. On the follow-up, clinical and laboratorial
findings verified that pulmonary atresia was
functional resulting from a combination of low
right ventricular pressure and high pulmona-
ry vascular resistance.
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Recém-natos portadores de cardiopatia ci-
anogênica com expressiva cardiomegalia por
displasia da valva tricúspide podem, por aspectos
hemodinâmicos peculiares, simular verdadeira atre-
sia da valva pulmonar1-4.

Esta situação, definida como atresia pul-
monar funcional, decorre da dificuldade transi-
tória de abertura da valva pulmonar, resultado
da regurgitação tricúspide de grande magnitu-
de, da hipertensão pulmonar conferida pelo pa-
drão fetal e pela presença do canal arterial.
Desta forma, condições hemodinâmicas desfa-
voráveis não permitem o fluxo anterógrado pela
valva pulmonar, até que ocorra a redução da
resistência pulmonar e o fechamento do canal
arterial5-7

RELATO DOS CASOS

Foram admitidos na Unidade de Terapia
Intensiva - InCor, três recém-natos a termo,

adequados para idade gestacional, portadores
de cianose, no 1º dia de vida ( tab I )

Apresentavam ao exame físico cianose en-
tre + +/ + + +, discreta taquidispnéia, pulsos
presentes e simétricos. Os pulmões estavam li-
vres de ruídos adventícios. No precórdio
observavam-se nos três pacientes impulsões sis-
tólicas, frêmito sistólico na borda external es-
querda baixa; 1º bulha normofonética na área
tricúspide e 2.° bulha única e hipofonética na
área pulmonar; sopro sistólico tipo regurgitação
de intensidade + + + em área tricúspide. Nos
três casos a hepatomegalia era moderada.

TABELA I—Dados dos pacientes.

Idade Peso Grau de Diagnóstico Anátomo
(h) (g) cianose inicial patológico

Caso 1 7 3.760 ++ Doença de Ebstein +        –
Atresia pulmonar

Caso 2 7 4.050 +++ Doença de Ebstein  + Doença de
Atresia pulmonar Ebstein

Caso 3 24 3.100 ++ Doença de Ebstein + Doença de
Atresia pulmonar Ebstein

Relato de caso
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As radiografias de tórax mostravam vascu-
laridade pulmonar diminuída e acentuada car-
diomegalia às custas de câmaras direitas (fig.
1).

A análise eletro-vectorcardiográfica reve-
lava ritmo sinusal e morfologia de sobrecarga
de câmaras direitas (fig. 2).

No momento do ingresso ao hospital houve
confirmação da anomalia de Ebstein da valva tri-
cúspide com grande regurgitação tricuspídea, imper-
furação da valva pulmonar e presença de canal ar-
terial pérvio, através do estudo hemodinâmico e
angiográfico no 1.° caso e pelo ecodopplercardio-
grama nos casos 2 e 3 (fig. 3). Ressalte-se que o caso
1, estudado há 8 anos, não teve como recurso o es-
tudo ecocardiográfico detalhado.

A terapêutica consistiu na administração de

prostaglandina E1 nos pacientes 2 e 3 com melho-
ra da cianose e dos parâmetros gasométricos (tab II).

Os ecodopplercardiogramas, realizados na
evolução clínica para avaliação morfofuncional,

constataram valva pulmonar de aspecto e abertura
normais e persistência da disfunção da valva tricús-
pide e canal arterial fechado, no 4° e 6° dias de

TABELA II—Dados da terapêutica.

Pré-Prostaglandina E1 Pós-Prostaglandina E1
PO2 SatO2 PO2 SatO2

(mmHg) (%) (mmHg) (%)

Caso 2 16 13,4 40 72,0
Caso 3 18,5 20,0 33 55,7

Fig. 1 - Vascularidade pulmonar diminuida e acentuada cardiomegalia
(caso 2).

Fig. 2 - Eletro e vectorcardiograma (caso 2) com morfologia de acentuada
dilatação do ventrículo direito.

Fig. 3 - A) Corte transversal com Doppler pulsado localizado em tronco
pulmonar, demonstrando apenas fluxo através do canal arterial; B)
corte transversal alto identifica a valva pulmonar com aspecto trivalvu-
lar mantendo-se fechada.
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vida, respectivamente nos dois últimos casos.
No seguimento destes pacientes, o 1° revelou

melhora clínica e do grau de cianose a partir do 4°
dia de vida, optando-se por conduta expectante. Foi
submetido a novo estudo hemodinâmico com 8
meses de idade, o qual confirmou o diagnóstico de
anomalia de Ebstein e, aos 5 anos, foi realizada a
correção cirúrgica (plástica) da valva tricúspide com
resultado favorável. Os casos 2 e 3 apresentaram, em
seguida, quadro septicêmico, evoluindo para óbito.

DISCUSSÃO

A atresia funcional da valva pulmonar tem
sido pouco abordada na literatura, embora pos-
sa ser menos rara do que se imagine. Schirre e
col1 relataram o 1° caso, cujo diagnóstico foi es-
tabelecido durante ato operatório.

Newfeld e col2 apresentaram os resultados
de três pacientes portadores de anomalia de
Ebstein, operados com diagnóstico de atresia da
valva pulmonar (dois pela técnica de Brock e um
pela de Glenn). Nos três pacientes, que faleceram
no pós-operatório imediato, constatou-se presença
da valva pulmonar normal.

Mais recentemente, foram feitas observações de
atresia funcional acompanhando anomalia de
Uhl8,9 e ausência congênita de valva tricúspide8,10.
Outros problemas como anóxia e hipoglicemia11,
acarretando importante insuficiência tricúspide têm
produzido este tipo de atresia.

No presente relato, todos os três pacientes ti-
nham acentuada regurgitação tricúspide, resultado
da displasia tipo Ebstein dessa valva, agravada pela
hipertensão pulmonar conferida pela persistência do
canal arterial e provável padrão fetal de “resistência
pulmonar”.

O diagnóstico da valvopatia pulmonar tipo
“atresia funcional” deve ser sempre cogitado,
quando forem baixas as pressões em ventrícu-
lo direito e acentuada dilatação de câmaras di-
reitas, mesmo quando o estudo ecocardiográfi-
co e o cateterismo cardíaco sugerem imperfura-
ção dessa valva.

Freedom e col3 aconselham aortografia com
injeção do contraste a nível do canal arterial, que

nas situações funcionais pode acarretar refluxo val-
var.

A melhora clínica de nossos três pacientes,
com a terapêutica instituída nos primeiros dias fa-
voreceu a hipótese de “atresia funcional”, embora
a ecocardiografia em dois pacientes e o cateterismo
em um tivessem sugerido atresia da valva pulmo-
nar. Este fato mostrou que a abertura da valva pul-
monar teria acontecido após fechamento do canal
arterial e involução do padrão fetal da resistência
pulmonar.

Assim, a suspeita clínica de atresia pulmonar
com acentuada insuficiência tricúspide, obriga a
adotar conduta expectante por alguns dias,
repetindo-se o ecodopplercardiograma antes de
qualquer outra medida mais agressiva.

Nestas circunstancias, verificada a abertu-
ra da valva pulmonar ao ecocardiograma e eventu-
almente durante o cateterismo cardíaco, o trata-
mento clínico constitui-se na melhor opção a ser
seguida, até que se tomem eventuais medidas para
a correção da displasia tipo Ebstein da valva tricús-
pide.
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