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Agenesia de Valva Pulmonar:
Avdliacdo dinico-Cirirgica de 32 Pacientes

Luiz N. P Bustamante, Edmar Atik, Antonio A. B. Lopes, Miguel Barbero-Maciel, Munir Ebaid

Séo Paulo, SP
Objetivo- Estudar a evolucéo clinica e cirurgica de Absent Pulmonary Valve. Clinical and
32 casos de agenesia de valva pulmonar e a sugestdo do Surgical Evaluation of 32 Patients
momento considerado ideal para a correcao cirargica.
Métodos- Andlise clinica, laboratorial e evolutiva Purpose- To study the surgical and clinical evolu-

de 32 lactentes, no 1° ano de vida, examinados no periodotion of 32 cases with absent pulmonary valve to propose
1980-93, com dados clinicos, considerando quadro the ideal period of time for surgical correction.
hipoxico e/ou congestivo, seu carater evolutivo em Methods - Clinical and laboratorial analysis were
periodos prévios e posteriores a cirurgia corretiva, com performed in 32 infants, under 12 months of age, between
realce aos exames complementares, como elementos1980 an 1993, in an evolutive charater. From the clinical
eletrocardiogréaficos (sobrecarga de covidades cardiacas), viewpoint, hypoxic and/or congestive features were con-
radiograficos (area cardiaca e trama vascular pulmonar) sidered in previous and late periods related to surgical
e ecocardiogréaficos (defeitos associados, gradientes de repair. Laboratorial sdudies as ECG (cavities overload),
presséo e aspectos anatdbmicos das artérias pulmonares). chest X-ray (cardiac size and pulmonary vascular
O estudo hemodinamico foi realizado em 15 pacientes. markings) and echocardiogram (associated defects,
Resultados- Cianose precoce em 84% dos casos e pressure gradients and anatomical aspects of pulmonary
sopro sisto-diastolico em 90% facilitaram o diagnostico, arteries) were also analyzed. Cardiac catheterization was
sendo que a tétrade de Fallot esteve presente em 30 pacienperfomed in 15 patients.
tes. Quadros de insuficiéncia respiratéria e cardiaca, de Results-Early cyanosis in 84% of cases and “to and
dificil controle motivaram a indicag&o cirdrgica. De 12 for” murmur in 90% of them facilitate clinical diagnosis
operados, seis Obitos ocorreram imediato ao ato cirirgico in whom tetralogy of Fallot was associated in 30 patients.
e em criangas com idade inferior a um ano. Dos seis sobre- Refractory respiratory and cardiac insutheciency were re-
viventes operados com idade entre 2 e 11 anos, trés tiveramsponsible for operative indication in 12 patients, half of
complicagBes importantes no pos-operatorio. Ocorreram them, operated on under 12 months of age, died. Survival
quatro Obitos clinicos precoces e 40% dos ndo operados patients were repaired between two to 11 years old. Four
estdo em seguimento clinico trimestral. deaths occurred early in life, before any surgical consider-
Conclusdo - O tratamento cirdrgico deve ser  ation and thel6 remaining patients will electively be con-
realizado a partir dos 2 anos, quando as vias respiratorias, sidered for an opportune repair.
mais rigidas, tornam-se menos vulneraveis a compressao Conclusion- Conservative clinical treatment is indi-
das artérias pulmonares. cated, waiting for a more rigid bronchial wall can support
the pressure of the dilated pulmonary arteries. This way,

. . surgical repair is postponed for at least two years of age.
Palavras-chave: agenesia de valva pulmonar, tétrade 9 P postp y 9

de Fallot, insuficiéncia pulmonar.
Key-words: absent pulmonary valve, tetralogy of Fallot,
pulmonary insutheciency
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Agenesia de valva pulmonar (AVP) consiste na associa¢do com tétrade de Fallot (TF), mas pode ocorrer
auséncia ou hypodesenvolvimento de seus constituintes de forma isolada ou, também, acompanhando outros tipos
valvulares. Habitualmente este defeito encontra-se em de malformag&o: comunicagdo interventricular (CIV),
persisténcia de canal arterial (PCA), comunicagao
interatriat, transposicao das grandes artérias (FGRpla
via de saida do ventriculo diréit@além de ramificacdes
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dilatacéo do ventriculo direito (VD) secundéria ao refluxo
de sangue ocasionada

pela insuficiéncia pulmonar; e a dilatacao
aneurismatica do tronco e artérias pulmonares principais, [
apos o estreitamento existente a nivel do anel pulmonar, | -
onde se observam apenas brotos embrionéarios ou}
rudimentos de tecido valvar.

Estas alteracGes acarretam geralmente sintomas
clinicos precoces e graves, decorrentes de insuficiéncia ||
cardiaca direita e/ou insuficiéncia respiratoria pela |
compressdo da arvore bronquica, conseqiéncia daf

principais. =

Este estudo tem por objetivo avaliar clinica e |
laboratorialmente 32 casos de AVP, mostrando as f-oid
dificuldades de adaptacéo clinica dos pacientes na fase
neonatal e primeiros anos de vida e discutir a oportunidade
ideal da correcao cirtrgica dos defeitos.

Fig. 1 - Acentuado grau de sobrecarga ventricular direita

Meétodos

Foram analisadas clinica e laboratorialmente 32
criancas portadoras de AVP, examinadas entre 1980-93,
no INCOR e selecionadas as atendidas no hospital até a
idade de um ano, excluindo-se aquelas cujo primeiro aten-
dimento hospitalar ocorreu em idades superiores.

Entre os dados clinicos foram considerados: o sexo,
0 peso ao nascer e sua evolugéo, presenca de cianose e
insuficiéncia cardiaca congestiva além da ocorréncia de
infeccdes pulmonares. No exame clinico do precérdio,
deteve-se sobretudo na avaliagdo do sopro sistolico-
diastdlico caracteristico e sua evolucao.

A presenca de sobrecargas atriais e ventriculares
foram avaliadas no eletrocardiograma (ECG).

Na radiografia de térax procurou-se analisar as
alterac6es pulmonares pela evidéncia de areas de
atelectasia e enfisema pulmonar, o aspecto dos vasos e 3
variacdo do tamanho e forma da area cardiaca.

O ecocardiograma e o cateterismo cardiaco foram
utilizados para confirmacdo do diagndstico clinico,
presenca de defeitos associados, gradiente entre 0 VD e O

Fig. 2 - Enfisema do pulmé&o direito e deslocamento da imagem cardiaca para a

tronco pulmonar e, quando possivel, avaliagdo dos esquerda.
diametros do tronco e artérias pulmonares. Nos Ultimos
anos, a realizacdo do cateterismo esteve relacionada a

proximidade da cirurgia, procurando se evitar a correcao colateral originaria da aorta descendente com evidente
precoce dos defeitos. hipofluxo pulmonar, e um terceiro, concomitancia de PCA

Por fim, estudou-se a evolucao pds-operatéria de grande diametro. Nos dois restantes havia, como defeito

imediata e tardia, relacionando-se as causas de 6bito e aassociado, a CIV em um e, no outro, a PCA.
evolucdo dos sobreviventes. A idade, no seu primeiro atendimento hospitalar,

variou de um dia a um ano de vida. Em 16 (50%) criangas,

a cardiopatia foi detectada no 1° dia de vida; no 1° més em
Resultados 23 (75%). Apenas em 25% dos pacientes o primeiro

Dos 32 pacientes, 30 eram portadores de TF atendimento cardiol6gico ocorreu entre um més e um ano

associada sendo que em um, a artéria pulmonar direitad€ idade. Em duas criancas, nascidas com AVP, o diag-

origi

nava-se da aorta; em outro, a artéria pulmonar nostico da cardiopatia foi feito através do ecocardiograma

esquerda era ausente e o pulmao irrigava-se por circulagéofetal-
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Tabela | - Correlagéo dos elementos
hemodinamicos e ecocardiograficos de 15 pacientes
Caso DILAP VD VDI/TP VE SaQ ECO
mmHg mmHg mmHg % VD/TP
1 APE 65/5/9 31 68/5/12 96 -
2 APE 80/0/10 55 80/0/15 79 -
3 APE e D 80/0/3 48 80/0/8 92 -
4 APD 68/5/5 51 58/6/6 - -
5 APEDe E  73/0/13 10 - - -
6 APED e E  93/-8/22 40 - - -
APEDe E 111/0/4 87  95/-7/25 97 81
7 APD 68/5/5 51 58/6/6 - -
8 APD 58/-6/5 16 55/-8/9 - -
9 APD 80/0/2 62  80/5/12 87 78
10 APD 74/0/11 44 70/0/6 - 60
11 APD 110/0/5 83  110/0/2 90 -
12 APD 70/-2/8 36 63/-2/9 99 32
13 APE 106/-4/3 62 98/-3/6 81
14 APE 65/6/11 32 81/7/13 - 38
15 APDe E  118/0/16 64 114/0/9 99 -
DILAP - dilatacéo da artéria pulmonar; VD - ventriculo direito; VE -
Fig. 3 - Artérias pulmonares dilatadas e area cardiaca com aumento moderado, | Ventriculo esquerdo; TP - tronco da artéria pulmonar; APD - artéria pulmonar
em crianga de 10 anos de idade. direita; APE - artéria pulmonar esquerda

-

Fig. 4 - A) Setas indicam rudimentos de valva seguido de tronco e artérias
pulmonares dilatadas; B) angiografia: infundibulo alongado e largo, constricdo no
anel e artéria pulmonar dilatada. VD- ventriculo direito; inf-infundibulo; Ao- aorta;
AD- atrio direito; TP- tronco pulmonar; APD- artéria pulmonar direita; APE- artéria
pulmonar esquerda.

O peso de nascimento de 28 criancas variou de 2400
a 4500g (média=3300g). Houve predominio do sexo
feminino, numa proporcéo de 1,6:1,0.

Na avaliagdo clinica, a cianose esteve presente no 1°
dia de vida em 28 (88%) criancas, mas sua persisténcia s
foi constatada em 14 (44%). A taquipnéia foi sinal
frequente (68%) no 1° dia de vida, tanto como expressao
de insuficiéncia cardiaca como de desconforto respiratério
pela compressao das vias aéreas. Condicao que pode ser
estabilizada com o passar dos primeiros dias, mas para
50% persistiu o desconforto respiratdrio.

Em 18 (56%) ocorreram quadros de broncopneumo-
nia de forma precoce e repetitiva. Criangas com maior
sobrevivéncia chegaram a apresentar até 12 internagfes
hospitalares por processos infecciosos pulmonares. Mesmo
apo6s a fase de estruturacdo mais rigida das vias
respiratorias, houve repeticdo dos quadros de broncopneu-
monia, até que por volta dos seis anos de idade elas se
tornaram raras.

Na época de apresentacdo no hospital, praticamente
em todas foi detectado sopro cardiaco, considerado apenas
sistolico em 4 criangas, sendo que em duas delas ficou
depois evidente a fase diastélica. Em 30 (94%) foi
auscultado sopro sistoélico-diastélico. O sopro, de
intensidade de 3+ (em 6), foi mais audivel na borda esternal
esquerda alta, com irradiacéo para todo precordio, por
vezes ao dorso, dificultando a ausculta das bulhas. Em 16
(50%) pacientes houve manifestacdo de insuficiéncia
cardiaca precoce e persistente, exteriorizada por
taquidispnéia, taquicardia e hepatomegalia.

O ECG de 30 pacientes mostrou variagéo do eixo
elétrico no plano frontal de +90 a -160°; a média foi de
+150. A presenca de sobrecarga atrial direita foi variavel,
mas em todos havia sinais de importante sobrecarga ven-
tricular direita (fig. 1).

A radiografia de térax foi realizada em todos e, na
maioria, de forma repetitiva. Em 23 pacientes, demonstrou
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areas de hiperinsuflagéo e, em 10, areas de atelectasialiscreta a moderada insuficiéncia pulmonar, bloqueio de
(fig. 2). O aumento da é&rea cardiaca foi considerado ramo direito no ECG e redugéo de area cardiaca no estudo
moderado ou grande em todos os pacientes e o radiolégico. Na ecocardiografia pds-operatoria, gradientes
deslocamento de sua posicdo normal esteve relacionadode presséo entre o0 VD e a artéria pulmonar de até 32mmHg
ao grau de enfisema ou atelectasia. Os achadosforam detectados. Os outros 13 pacientes aguardam
radioldgicos incluem a preponderancia ou dilatacdo eletivamente a correcéo operatéria.
aneurismatica da artéria pulmonar direita em 9 criancas,

da artéria pulmonar esquerda em 7 e de ambos em 11 (fig. Discusscio
3). Area cardiaca aumentada e trama vascular pulmonar o o
diminuida foram encontradas em 3. A AVP apresenta-se com ligeiro predominio do sexo

O cateterismo cardiaco realizado em 15 pacientes f8minino, chamando aténcao ao nascimento, 0 peso
(tab. 1) evidenciou pressdes sistémicas em VD em 8 e @dequado e a presenca de cianose. Passados os primeiros
ligeiramente supra-sistémicas em 5 pacientes, todos comdias de vida observam-se nesses pacientes dois tipos de
gradiente de press&o ao nivel do anel pulmonar que variou €V0U¢ao: no primeiro, que € o mais encontrado, a cianose
de 10 a 87mmHg (média=51mmHg). Esses gradientes desaparece e a crianga tem uma evolugéo estavel e, no
foram concordantes com os encontrados pela ecocar-OUtro, em gue a cianose persiste acompanhada de acen-
diografia. A angiografia evidenciou dilatagdo do tronco tuado desconforto respiratério e insuficiéncia cardiaca

o ~ i -2
pulmonar e das artérias pulmonares na proporcéo: CONgestive™

predominio da artéria pulmonar direita em 7, da esquerda O @nel pulmonar estreito, mesmo com presenca de
em 4 e ambos em 4 (fig. 4). rudimentos de tecido valvar, promove regurgitacdo de

Das 32 criancas, 12 (38%) foram operadas, sendo Sangue do tronco pulmonar, responsavel pela dilatagéo do
empregadas variantes técnicas de acordo com diferentesVP. do proprio tronco e das artérias pulmonares. A
época& 161923 Em todas, foi fechada a CIV, exceto em traqueia e os bronquios principais adquirem seu amadu-
uma no qual se adotou a conduta isolada de troca da artérid ©cimento com estruturacdo e rigidez dos anéis cartilagi-
pulmonar direita por tubo de gorotex. Em um paciente, o N0S0s por volta dos 18 meses de idade. Assim, nesse pe-
canal arterial associado foi seccionado e suturado. Em [10do étario as criancas portadoras de AVP sdo mais sus-
relagiio ao tratamento da via de saida do VD realizaram-seCetIVeIS a compress&o das vias respiratorias principais pe-
ampliagdo em 7, colocacdo de uma valvula monocutspide Ias_artgrlas pulmonares d_|Iatadas, expressando dai, com
em 5, de duas valvulas em 1, tubo valvado em 2 e protese™Maior intensidade, a gravidade da malformacao, e moti-
biolégica em 1. Quanto & arvore pulmonar dilatada vando a escolha dessa faixa etéria para o nosso trébalho
realizaram-se 2 substituigBes da artéria pulmonar direita A AVP apresenta ausculta usualmente tipica,
por tubo de gorotex em uma cirurgia de trag&o do tronco caracterizada pelo sopro sistolico-diastolico, tipo
pulmonar que foi suturado na parede anterior do térax. Movimento do serrote, com as duas fases iguais, podendo
Nos ltimos casos houve uniformizago para a técnica de @ fase sistolica ser de maior expressao auscultatoria. A
fechamento da CIV, ampliacdo da via de saida do VD deteccéo de fase diastolica de maior intensidade esteve
colocagéo de valvula monocuspide, atuando-se também rélacionada com a gravidade do quadro clinico, prin-
na reducdo dos diametros alargados das artprias cipalmente na fase neonatal. Talvez justifiqgue o fato de
monares. gue menor restri¢géo do anel pulmonar promova maior grau

Dos 12 pacientes operados, ocorreram seis Gbitos, d€ insuficiéncia pulmonar, numa época da vida em que a
todos com idade inferior a um ano: 5 em periodo imediato '€sisténcia pulmonar ainda € elevada. Nas criancas que
ao ato cirdrgico e 1 no 6° més de evolugéo pés_operatériauItrapassaram essa faixa etaria, as dificuldades respiratorias
por morte stbita. As causas relacionadas ao 6bito cirdrgico € ©S Processos infecciosos repetitivos ocasionam um torax
precoce foram: 2 por baixo débito ao sair de perfusdo, 2 malformado, com aumento do diametro antero-posterior
por complicagdes pulmonares e 1 por sangramento difuso. & @baulamento paraesternal esquerdo. Geralmente existe

Das seis criangas que sobreviveram a cirurgia apenasfrém'to sistdlico ou sistolico-diastolico, impulsdes em

1 tinha menos de 2 anos de idade e as outras tinham, nadPorda esternal esquerda e sulco na linha de implantagao

época da cirurgia, de 4 a 11 anos, sendo que apenas 30 diafragma. _
delas evoluiram no pds-operatério sem complicacoes. Diferente dos casos de TF isolada, o ECG da AVP

Em 4 pacientes, com idade inferior a 6 meses, ocorreu Mostra aumento na orientacéo do eixo elétrico para a direita
6hito clinico decorrente de insuficiéncia cardiaca e de P&M como dos potenciais elétricos, decorrente da grande

acentuados problemas pulmonares. dilatacdo do VD' S
Dos 22 (68%) sobreviventes, 19 estdo sendo A contribui¢do do estudo radiolégico nesta malfor-

acompanhados, incluindo as 6 submetidas a correcdo magcao é inestimavel. Em lactentes, embora seja evidente

operatéria. Dentre as operadas, a evolucdo tem sido boa® @umento das camaras cardiacas direitas, nao ha, nos
com manutencdo de estado hemodinamico usualmentePrimeiros meses, forma cardiaca caracteristica. Em casos

visto em pacientes operados de TF, em classe funcional |, M€nos severos, a imagem radiologica lembra a da TF,
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mas com aumento discreto a moderado das artérias exagerados de VD no ECG e gradiente medido entre VD-
pulmonares nas regides hilares. Nos casos mais graves, & P ndo muito acentuado. Na fase inicial de nossa
area cardiaca é aumentada, em grau moderado a acentuadexperiéncia, esses pacientes eram encaminhados a cirurgia
mostrando forma arredondada, com deslocamento paranessas condi¢cdes clinicas precéarias responsaveis pelo
direita ou esquerda, de acordo com as areas de atelectasiabito. Ainda nessa época, procurando-se evitar deterio-
e/ou hiperinsuflag&d®™®, ragéo clinica mais acentuada, outros neonatos com quadro

O aumento da area cardiaca é progressivo e adquireclinico mais estavel também foram operados precoce-
forma peculiar com ponta elevada. Existem imagens mente. Nestes, o Obito se relacionou as dificuldades pés
hilares, algumas vezes de duplo contorno, outras como operatérias de controle ventilatorio.
dois apéndices, que correspondem as artérias pulmonares  Ultimamente, face a esses resultados, o neonato tem
dilaceradas. sido manuseado através de medidas que visam postergacao

O ecocardiograma bidimensional, revela a anatomia da cirurgia. A crianc¢a é colocada em decubito ventral com
da TF com VD dilatado, as condi¢bes do anel e das valvulasa cabeca elevada, a fim de se reduzir a compressao das
rudimentares, a aneurismatica dilatacdo do tronco e dasvias respiratérias, estruturas posteriores as artérias
artérias pulmonares direita e esquétd® Doppler pulmonares, evitando-se assim sua compresséao.
demonstra o fluxo anterégrado e retrogrado, através do Fisioterapia pulmonar constante e tratamento precoce com
anel pulmonar estendtico e insuficiente. Note-se que ndo derivados de penicilina nas evidéncias de infeccédo
foi encontrado, nos 32 casos, uma relacdo direta entre opulmonat®, constituem-se em outras medidas para a
didmetro do anel pulmonar, o gradiente entre VD-TP e a preservacdo da perviabilidade brénquica.
gravidade do quadro clinico. Todavia, naqueles que Ultrapassados os primeiros 18 meses, com gradativa
realizavam ecocardiogramas seriados, ficou evidente que melhora clinica e reducdo dos quadros broncopneumd-
0s pacientes que apresentaram melhor evolucéo clinica, onicos, ainda que seja notado hipodesenvolvimento fisico,
gradiente entre o VD-TP mostrou-se progressivamente a indicacdo operatéria torna-se mais promissora. A
maior que em medidas anteriores. melhora clinica é atribuida a varios fatores: maturagéo da

Chama atencao o fato de o diagnéstico de AVP com arvore traqueobrdnquica que se torna de maior diametro
grande alteragéo vascular pulmonar ter sido realizado em e mais rigida, com maior passagem de ar e mais resistente
duas criancas através do eco fetal. Uma das criancas apreas forcas de compressédo das artérias pulmonares dilatadas;
sentou parada cardiorrespiratéria logo ao nascer, sendoa acentuacao do gradiente transvalvar, pelo crescimento
devidamente reanimada e evoluindo com dificuldades da crianc¢a, reduz a pressdo na arvore arterial pulmonar e
respiratorias até os 6 meses, quando fatéceu com isso diminui a distenséo das artéfid&avorece essa

O cateterismo cardiaco além da caracterizacdo conduta o fato de que criancas maiores de dois anos tém
anatémica é Util para o devido plano cirargico para reducédo sido controladas clinicamente e operadas sem maiores
das dilatacBes arteriais. Por isso, esse estudo é sempréntercorréncias e com baixo risco cirtrgico. Atualmente a
considerado apesar dos varios elementos ecocardiograficogécnica de corre¢cdo cirdrgica implica na colocagédo de
concordantes, principalmente os relacionados ao gradientevalvula monocuspide e tem sido observado nos operados
de presséo entre VD-TP. Em nenhum dos casos houvea manutencdo de sopro sisto-diastélico importante 11 e
ocorréncia de hiperresisténcia pulmonar, mostrando que ainda, algumas criangas mostram-se suscetiveis a quadros
a dilatacao limitada ao tronco e artérias pulmonares decorrede broncopneumonia. Todavia, é notavel a melhor
da regurgitacdo de sangue para o VD e 0 conseqlientetolerancia aos exercicios fisicos adquirida pelos operados
aumento de débito ventricutat*t? com o passar dos meses.

O prognastico das criangas com esta sindrome esta Concluindo, admite-se que a severidade das
relacionado a extenséo e intensidade da obstrucdomanifestacBes pulmonares precoces seja a responsavel pelo
traqueobrénquica, secundéaria a dilatacdo das artériasprogndstico clinico e cirargico dessa anomalia. Lactentes
pulmonares. Naquelas com evolucéo clinica grave, a faseabaixo de um ano de idade que evoluiram a 6bito clinico
neonatal é complicada, necessitando internacao precoceou cirlrgico apresentavam quadros de descompensacao
com sinais evidentes de insuficiéncia cardiaca direita e cardiaca e/ou pulmonar, muito graves, suscitando dai as
dificuldades respiratdrias por processos de atelectasia, criticas quanto a intervencéo precoce e a preferéncia para
enfisema e broncopneumonia. Ademais, observa-se nessagorrecdo em criancas maiores, apos tratamento clinico bem
criancas area cardiaca aumentada, potenciais elétricosconduzido.
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