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Trés recém-natos dentro do 1° dia de vida,
portadores de cianose, em decorréncia de ano-
malia de Ebstein de importante repercussio
hemodindamica, apresentavam aspecto de valva
pulmonar imperfurada. Na evolugdo clinica,
verificou-se que a atresia era do tipo funcional,
decorrente da baixa pressdo ventricular direita
e hipertensdo no territorio 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-
anogénica com expressiva cardiomegalia por
displasia da valva trictspide podem, por aspectos
hemodinamicos peculiares, simular verdadeira atre-
sia da valva pulmonar'.

Esta situacédo, definida como atresia pul-
monar funcional, decorre da dificuldade transi-
toria de abertura da valva pulmonar, resultado
da regurgitacao tricispide de grande magnitu-
de, da hipertensio pulmonar conferida pelo pa-
drido fetal e pela presenca do canal arterial.
Desta forma, condi¢cbes hemodindmicas desfa-
voraveis ndo permitem o fluxo anterégrado pela
valva pulmonar, até que ocorra a reducio da
resisténcia pulmonar e o fechamento do canal
arterial®’
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adequados para idade gestacional, portadores
de cianose, no 1° dia de vida (tab I)

TABELAI Dadosdos pacientes.
Idade  Peso Graude Diagnéstico Anédomo
(h) (g  cianose inicial patoldgico
Cas0l 7 3.760 ++ DoencadeEbstein  + -
Atresiapulmonar
Cas02 7 4.050 +++ DoencadeEbstein  + Doencade
Atresiapulmonar Ebstein
Cas03 24 3.100 ++ DoencadeEbstein  +  Doencade
Atresiapulmonar Ebstein

Apresentavam ao exame fisico cianose en-
tre + +/ + + +, discreta taquidispnéia, pulsos
presentes e simétricos. Os pulmoes estavam li-
vres de ruidos adventicios. No precordio
observavam-se nos trés pacientes impulsées sis-
télicas, frémito sistdlico na borda external es-
querda baixa; 1° bulha normofonética na area
tricuspide e 2.° bulha unica e hipofonética na
area pulmonar; sopro sistélico tipo regurgitacao
de intensidade + + + em area tricuspide. Nos
trés casos a hepatomegalia era moderada.
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As radiografias de térax mostravam vascu-
laridade pulmonar diminuida e acentuada car-
diomegalia as custas de camaras direitas (fig.

1).

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

A analise eletro-vectorcardiografica reve-
lava ritmo sinusal e morfologia de sobrecarga
de camaras direitas (fig. 2).

Frontal

Fig. 2 - Eletroe vectorcardiograma (caso 2) com morfologia de acentuada
dilatagdodoventriculodireito.
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No momento do ingresso ao hospital houve
confirmacéo da anomalia de Ebstein da valva tri-
cuspide com grande regurgitacao tricuspidea, imper-
furagéo da valva pulmonar e presenca de canal ar-
terial pérvio, através do estudo hemodinamico e
angiografico no 1.° caso e pelo ecodopplercardio-
grama nos casos 2 e 3 (fig. 3). Ressalte-se que o caso
1, estudado h4a 8 anos, ndo teve como recurso o es-
tudo ecocardiografico detalhado.

A terapéutica consistiu na administracio de

Fig.3-A) Corte transversal com Doppler pulsadolocalizado em tronco
pulmonar, demonstrando apenas fluxo através do canal arterial; B)
cortetransversalaltoidentificaa valva pulmonarcomaspectotrivalvu-
lar mantendo-se fechada.

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

Os ecodopplercardiogramas, realizados na
evolucdo clinica para avaliacdo morfofuncional,

TABELAII Dados da terapéutica.
Pré-ProstaglandinaE1l Pés-Prostaglandina E1
PO2 Sat02 PO2 Sat02
(mmHg) (%0 (mmHg) (%0
Caso2 16 134 40 72,0
Caso3 185 200 33 557

constataram valva pulmonar de aspecto e abertura
normais e persisténcia da disfun¢éo da valva tricts-
pide e canal arterial fechado, no 4° e 6° dias de
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vida, respectivamente nos dois tltimos casos.

No seguimento destes pacientes, o 1° revelou
melhora clinica e do grau de cianose a partir do 4°
dia de vida, optando-se por conduta expectante. Foi
submetido a novo estudo hemodinamico com 8
meses de idade, o qual confirmou o diagndstico de
anomalia de Ebstein e, aos 5 anos, foi realizada a
corregao cirurgica (plastica) da valva trictispide com
resultado favoravel. Os casos 2 e 3 apresentaram, em
seguida, quadro septicémico, evoluindo para dbito.

DISCUSSAO

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

Newfeld e col? apresentaram os resultados
de trés pacientes portadores de anomalia de
Ebstein, operados com diagndstico de atresia da
valva pulmonar (dois pela técnica de Brock e um
pela de Glenn). Nos trés pacientes, que faleceram
no pds-operatério imediato, constatou-se presenca
da valva pulmonar normal.

Mais recentemente, foram feitas observacoes de
atresia funcional acompanhando anomalia de
Uhl®® e auséncia congénita de valva tricispide®®°.
Outros problemas como anodxia e hipoglicemia',
acarretando importante insuficiéncia trictspide tém
produzido este tipo de atresia.

No presente relato, todos os trés pacientes ti-
nham acentuada regurgitagao tricispide, resultado
da displasia tipo Ebstein dessa valva, agravada pela
hipertenséo pulmonar conferida pela persisténcia do
canal arterial e provavel padrio fetal de resisténcia
pulmonar .

O diagnéstico da valvopatia pulmonar tipo

atresia funcional deve ser sempre cogitado,
quando forem baixas as pressdes em ventricu-
lo direito e acentuada dilatacdo de caAmaras di-
reitas, mesmo quando o estudo ecocardiografi-
co e o cateterismo cardiaco sugerem imperfura-
¢ao dessa valva.

Freedom e col® aconselham aortografia com
injecao do contraste a nivel do canal arterial, que
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nas situacoes funcionais pode acarretar refluxo val-
var.

A melhora clinica de nossos trés pacientes,
com a terapéutica instituida nos primeiros dias fa-
voreceu a hipétese 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 apds fechamento do canal
arterial e involucdo do padréio fetal da resisténcia
pulmonar.

Assim, a suspeita clinica de atresia pulmonar
com acentuada insuficiéncia tricispide, 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 cardiaco, o trata-
mento clinico constitui-se na melhor op¢éo a ser
seguida, até que se tomem eventuais medidas para
a correcdo da displasia tipo Ebstein da valva tricts-
pide.
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