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Estenose pulmonar
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Resumo

A estenose pulmonar é, na maioria das vezes, congénita.
Os sintomas variam desde nenhum até cianose intensa e potencial de morte subita.
Ha presenca de sopro sistolico de ejegao, mais audivel na margem superior esquerda do esterno.

Pacientes ciandéticos séo tratados com oxigenoterapia e prostaglandina E1 antes dos testes diagnésticos.
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O diagnéstico € confirmado, e a gravidade € classificada por ecocardiografia.

A estenose pulmonar leve € uma condicao benigna que requer acompanhamento cardiolégico subsequente,
mas nenhuma terapia.

A valvoplastia pulmonar percutanea com baldo (VPPB) é indicada em lesdes moderadas a graves/criticas.

A valvotomia cirtrgica é reservada para falha de tratamento e contraindicagdo de VPPB.

Definicao

A estenose pulmonar (EP) obstrui o fluxo sanguineo do ventriculo direito (VD) para o leito pulmonar,
resultando em um gradiente de pressao maior que 10 mmHg na valva pulmonar durante a sistole. Na
maioria dos casos, a EP ocorre no nivel da valva, mas também pode ocorrer abaixo dele ou no plano distal
nas artérias pulmonares. A EP é comumente associada a outras formas de cardiopatia congénita.[1] [2]

O aumento da presséo ventricular subpulmonar pode causar hipertrofia do VD proporcional ao grau de
estenose. Os sintomas podem variar de nenhum na EP leve até a cianose intensa e potencial de morte
subita na EP critica.
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Epidemiologia

Estima-se que a estenose pulmonar (EP) ocorra em 7% a 12% de todos os pacientes com cardiopatia
congénita.[3] Nos individuos com sindrome de Noonan, a EP isolada é frequentemente causada por
displasia da valva pulmonar e tem incidéncia de até 27%.[1] Comparados aos brancos, os negros tém maior
indice de EP periférica (5.35 vs. 2.45 em cada 10,000 nascidos vivos) e uma tendéncia estatistica para uma
maior incidéncia de estenose pulmonar valvar (4.48 vs. 3.46 em cada 10,000 nascidos vivos).

Etiologia

Em sua maioria, os casos sao congénitos. As possiveis explicacdes embrioldgicas da estenose pulmonar
(EP) variam desde uma malformagéao do bulbo cardiaco até endocardite fetal.[4] [5] Com frequéncia, ha uma
valva pulmonar tipica em forma de domo, com uma abertura central estreita, mas uma base valvar mével
preservada. Uma valva pulmonar displasica, com cuspides pouco moveis e espessamento mixomatoso,

€ menos comum (15% a 20%; ainda menos em adultos nao tratados) e, com frequéncia, faz parte da
sindrome de Noonan. Em adultos, uma valva pulmonar estenética pode calcificar mais adiante.

Outra possivel etiologia € uma anomalia genética, pois a EP é frequentemente associada a condicdes
genéticas, como sindrome de Noonan, sindrome de Noonan com lentigos multiplos (antes conhecida como
sindrome de LEOPARD), sindrome de Williams ou sindrome de Alagille.[6] [7]

EP adquirida € uma condigao rara associada a sindrome carcinoide, endocardite infecciosa, tumores
miocardicos e compressao externa. A cardiopatia carcinoide é causada pela formacao de placas nas
superficies endocardicas do atrio direito e das valvas direitas, provocando espessamento e imobilizagdo dos
folhetos valvares.

Fisiopatologia

A principal consequéncia patofisioldégica da estenose pulmonar (EP) é distensao do ventriculo direito (VD)
e um aumento na pressao no VD. O efeito celular no VD depende da fase de vida da obstrugcao.[8] Se um
feto ou neonato apresentar obstrugao, a resposta miocardica é hiperplasia dos miécitos e um aumento na
vascularizagdo. Porém, se a obstrugdo for em miocardio maduro, ha um aumento no tamanho dos miécitos
(hipertrofia) sem um aumento na rede capilar.

Obstrugao leve a moderada sera em geral bem tolerada hemodinamicamente e ndo esta associada a
cianose ou sintomas cardiacos. Nas formas graves da EP, podem ocorrer sintomas clinicos tais como
dispneia, intolerancia ao exercicio, cianose e sincope. O ventriculo direito acaba por falhar, pois o miocérdio
€ incapaz de dar suporte a sobrecarga de trabalho decorrente da estenose, e os pacientes desenvolvem
estase jugular, edema periférico, derrame pleural, ascite e hepatomegalia.

A estenose pulmonar (EP) critica pode ocorrer em neonatos se a obstrugéo da via de saida do ventriculo
direito causada pela valva estendética for tdo grave a ponto de causar cianose. A principal fonte de fluxo
sanguineo pulmonar em pacientes gravemente obstruidos é pelo canal arterial. Quando o canal arterial
comega a fechar, o fluxo sanguineo comega a ser insuficiente, e o neonato fica hipoxémico.[9]

Se nao houver desvio circulatério ao nivel atrial ou ventricular, pode ocorrer morte subita devido ao
comprometimento do débito cardiaco.[2] Fatores fetais e perinatais, incluindo a fisiologia especifica da EP
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que leva a diminuicao do fornecimento de oxigénio e nutrientes ao cérebro, podem afetar criticamente o
neurodesenvolvimento, justificando intervengdes precoces e direcionadas.[7]

Classificacao

Classificacoes clinicas

Localizagao anatémica da obstrugao:

Valvar
Subvalvar (intracavitéria/infundibular)
Supravalvar
4. Periférica (ramo).
Etiologia

W~

1. Congénita
2. Adquirida.

Caso clinico

Caso clinico #1

Descobre-se, pouco ap6s o nascimento, que um neonato a termo de 3.3 kg do sexo feminino apresenta
um sopro sistélico de ejecao. Ela esta clinicamente assintomatica e totalmente saturada ao respirar ar
ambiente. Ela ndo tem caracteristicas dismorficas.

Caso clinico #2

Descobre-se, por acaso, que um menino de 7 anos com cariétipo normal e caracteristicas de
dismorfismo, como pescogo alado, baixa estatura e pectus carinatum, tem a artéria pulmonar principal
proeminente e cardiomegalia em radiografia toracica realizada devido a queixas respiratérias.

Outras apresentacoes

A estenose pulmonar (EP) também pode se manifestar como EP critica em neonatos. A estenose
pulmonar (EP) critica esta associada a obstrugéo grave do fluxo de saida do ventriculo direito e a

um shunt direita-esquerda no nivel atrial, provocando cianose. O sopro sistolico pode ser variavel,
geralmente é bem audivel, mas pode ser surpreendentemente suave se o débito cardiaco for limitado e
se houver fluxo sanguineo limitado na valva estenética. A EP também pode raramente estar associada
a outras doengas sistémicas, como tumores intracardiacos, neurofibromatose e lesdes de compressao
extrinseca (neoplasias).
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Abordagem

Embora os pacientes geralmente sejam assintomaticos, pode-se fazer um diagnéstico clinico com base
nos achados da ausculta classica e pode-se confirmar o diagnéstico por ecocardiografia. E comum que os
pacientes sobrevivam até a fase adulta sem a realizagao de valvoplastia. No entanto, com o passar dos
anos, a valva pode sofrer espessamento fibroso e, raramente, calcificagcdo, o que reduz progressivamente
a motilidade valvar e causa uma maior obstrugao da saida e o aparecimento de sintomas. O risco de
progressao é mais alto na primeira infancia.[12]

Historia e exame fisico

Os pacientes, em sua maioria, apresentam doenca leve a moderada e séo assintomaticos. A histéria
pode revelar a presencga de fatores de risco, como ascendéncia negra, ou causas raras tais como histéria
familiar de sindrome de Noonan, sindrome de Noonan com lentigos multiplos (antes conhecida como
sindrome de LEOPARD), sindrome de Alagille, sindrome de Williams, exposigao materna a rubéola
no primeiro trimestre de gestacao, febre reumatica, endocardite ou sindrome carcinoide. Pacientes
com estenose pulmonar (EP) grave apresentam dispneia por esforgo, fadiga, dor toracica ou sincope
por esforgo fisico. A dispneia por esforgo e a fadiga surgem em decorréncia do menor fluxo sanguineo
pulmonar e insuficiéncia cardiaca direita. A sincope decorre do menor fluxo sanguineo pulmonar, que
pode reduzir o débito cardiaco devido ao retorno venoso pulmonar limitado. Ocorre em pacientes sem
shunt direita-esquerda, inspirando a expressao "melhor azul que cinza". Bebés com doenga grave ou
critica podem apresentar retardo do crescimento pdndero-estatural.

Os achados do exame fisico incluem:

» Proeminéncia das ondas A venosas jugulares.

* Ambos sdo sinais de doenga grave a critica: ictus do ventriculo direito (VD) na regiao xifoide e
paraesternal esquerda e frémito sistélico a palpacao ao longo da margem superior esquerda do
esterno.

 Sopro sistolico de ejecao longo e rude com ou sem clique de ejegao sistélica, geralmente na
margem superior esquerda do esterno. Também pode ocorrer desdobramento das bulhas
cardiacas (B2). A intensidade sonora do sopro ndo esta sempre relacionada a gravidade, ao
contrario da duracao do sopro, do desdobramento e intensidade da B2 e da fase em que ocorre 0
clique de ejegao (quanto mais inicial, maior a estenose). Na EP grave e critica, geralmente ocorre
um sopro longo e rude com pico no final da sistole. Porém, na EP critica, o sopro pode ser suave
devido ao baixo débito cardiaco. A presenca de um sopro sistélico paraesternal esquerdo baixo é
indicio de regurgitacao tricuspide associada. A presencga de sopro diastolico decrescente € indicio
de regurgitacdo pulmonar.
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+ Sinais de insuficiéncia cardiaca a direita, os quais podem ser observados na doenga grave e
sdo sempre observados na doenca critica. Eles incluem estase jugular, edema periférico, ascite,
hepatomegalia e macicez a percussao toracica (decorrente do derrame pleural).

» Cianose, uma caracteristica da EP critica, provocada pelo shunt direita-esquerda através de um
defeito de septo associado ou forame oval patente. E detectada nos labios e dedos.

Raramente, podem ser identificadas caracteristicas de dismorfismo, o que indica a presenga de uma
sindrome associada a EP. Elas incluem:

+ Sindrome de Noonan: as caracteristicas incluem facies tipicas de olhos caidos ou hipertelorismo
ocular, orelhas com baixa implantagdo ou formato anormal e ptose palpebral; retardo de
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crescimento; puberdade tardia com testiculos nao descidos; pectus excavatum; e pescoco alado e
curto. Consulte Sindrome de Noonan .

+ Sindrome de Noonan com lentigos mdltiplos: as caracteristicas incluem retardo de crescimento,
lentigos, hipertelorismo ocular e genitalia anormal (geralmente criptorquidia ou testiculo unilateral).

» Sindrome de Williams: as caracteristicas incluem microcefalia (30%); facies tipicas de nariz
pequeno e empinado, ponte nasal baixa, filtro labial longo, hipoplasia do complexo zigomatico,
boca larga, labios carnudos, ma oclusdo dentaria/dentes bem espacados, micrognatia, iris
estreladas e preenchimento periorbital; unhas hipoplasicas, pele flacida; hiperelasticidade articular,
halux valgo, contraturas, cifoescoliose e lordose.

+ Sindrome de Alagille: as caracteristicas incluem retardo de crescimento e facies tipicas de fronte
alargada, mento pontudo e nariz alongado com ponta bulbosa.

Investigacoes de primeira linha

Um ECG de 12 variagbes padréo € realizado rotineiramente para identificar anomalias cardiacas que
possam estar associadas com a cardiopatia congénita ou a doenca valvar.[13] [14] [15] Os achados
eletrocardiograficos costumam ser normais nos pacientes com EP leve. E comum se observar desvio
do eixo para a direita na EP moderada a grave.[2] Geralmente h& bloqueio de ramo direito, exceto nos
pacientes com sindrome de Noonan, que apresentam bloqueio de ramo esquerdo.

A radiografia toracica também é realizada rotineiramente em pacientes com suspeita ou confirmacéao de
doenca valvar ou cardiopatia congénita.[14][15] Os achados podem ser normais ou mostrar uma artéria
pulmonar principal proeminente. Na EP grave podem ser observadas cardiomegalia acentuada, dilatacao
ventricular ou atrial direita e redug¢édo da vascularizagao pulmonar.

A investigacao de primeira escolha é uma ecocardiografia bidimensional com Doppler.[13][15] Ele
permite a visualizagao da estenose pulmonar valvar, confirmando o diagnéstico, e classifica a gravidade
da doenga ao medir o gradiente transvalvar. Geralmente, a ecocardiografia transtorécica é realizada
como primeira linha; uma ecocardiografia transesofagica pode fornecer informagdes complementares
nos pacientes adultos ou adolescentes.[13] [15] [16]

A gravidade da obstrucao da via de saida do ventriculo direito (VSVD) é classificada da seguinte
maneira:[13]

+ Leve: gradiente de pico <86 mmHg e velocidade de pico <3 m/s
» Moderada: gradiente de pico é 36-64 mmHg e velocidade de pico é 3-4 m/s
» Grave: gradiente de pico >64 mmHg e velocidade de pico >4 m/s; gradiente médio >35 mmHg.
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Doppler de onda continua que demonstra estenose pulmonar grave na ecocardiografia transtoracica

Outras investigacoes

O cateterismo cardiaco diagnéstico pode ser necessario em alguns pacientes para confirmar com mais
precisdo a extensao, gravidade e nivel de obstrugdo da VSVD.[13] [14] [15]

A estenose pulmonar (EP) critica pode ocorrer em neonatos se a obstrugéo da VSVD causada pela valva
estendtica for tdo grave a ponto de causar cianose. A principal fonte de fluxo sanguineo pulmonar em
pacientes gravemente obstruidos é pelo canal arterial. Quando o canal arterial comega a fechar, o fluxo
sanguineo comega a ser insuficiente, e o neonato fica hipoxémico.[9]

Se houver cianose, investigacdes adicionais necessarias incluem oximetria de pulso (que revela baixa
saturacao de oxigénio no sangue arterial), hemograma completo (que revela elevacao do nivel de
hemoglobina e hematdcrito quando ha shunt direita-esquerda, refletindo eritrocitose) e gasometria
arterial (que revela baixa presséao arterial de oxigénio [PaO,)).

As modalidades de imagem, como ressonéncia nuclear magnética cardiaca ou tomografia
computadorizada cardiaca ndo sao as investigagdes de primeira linha, mas podem dar suporte ao
planejamento dos procedimentos e podem ser solicitadas pelo cardiologista intervencionista e/ou
cirurgido.[13] [15]

O teste ergométrico pode ser usado para avaliar de maneira objetiva os sintomas, caso a intervengao
seja considerada.[13] [14]
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Historia e exame fisico

Principais fatores diagnosticos
sopro sistolico de ejecao patolégico com ou sem clique sistélico (comuns)

» Geralmente mais audivel na auscultagdo na margem superior esquerda do esterno.

+ A intensidade sonora do sopro nao esta sempre relacionada com a gravidade da estenose pulmonar
(EP), ao contrario da duracéo do sopro, do desdobramento e intensidade da bulha cardiaca (B2) e da
fase em que ocorre o clique de ejecéo (quanto mais inicial, maior a estenose).

» Na EP grave/critica, geralmente ha um sopro longo e rude com pico no final da sistole; porém, na EP
critica, o sopro pode ser suave devido ao baixo débito cardiaco.

Outros fatores diagnosticos
febre reumatica (incomuns)

* Risco muito baixo, pois a valva pulmonar raramente é comprometida.
dispneia (incomuns)

» Com/sem esforgo fisico na EP grave.
» Manifesta-se em decorréncia do fluxo sanguineo pulmonar limitado e da insuficiéncia cardiaca direita.

fadiga (incomuns)

+ Com esforgo fisico na EP grave.
» Manifesta-se em decorréncia do fluxo sanguineo pulmonar limitado e da insuficiéncia cardiaca direita.

dor toracica (incomuns)
+ Com esforgo fisico na EP grave.
sincope (incomuns)

+ Com esforgo fisico na EP grave.

» Decorre do menor fluxo sanguineo pulmonar, que pode reduzir o débito cardiaco devido ao retorno
venoso pulmonar limitado.

* Ocorre em pacientes sem shunt direita-esquerda (os quais inspiraram a expressao "melhor azul que
cinza"); requer encaminhamento urgente para tratamento da EP.
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caracteristicas de dismorfismo da sindrome de Noonan (incomuns)

» Retardo de crescimento: olhos caidos ou hipertelorismo ocular, orelhas com baixa implantagao
ou formato anormal, ptose palpebral; puberdade tardia com testiculos retidos; pectus excavatum;
pescoco alado e curto.

caracteristicas de dismorfismo na sindrome de Noonan com lentigos
multiplos (incomuns)

» Retardo de crescimento; lentigos; hipertelorismo ocular, genitalia anormal (geralmente criptorquidia ou
testiculo unilateral).


https://bestpractice.bmj.com

caracteristicas de dismorfismo da sindrome de Williams (incomuns)

» Microcefalia (30%); facies tipica: nariz pequeno e empinado, ponte nasal baixa, filtro labial longo,
hipoplasia do complexo zigomatico, boca larga, labios carnudos, ma ocluséao dentaria/dentes bem
espacados, micrognatia, iris estreladas e preenchimento periorbital; unhas hipoplasicas, pele flacida;
hiperelasticidade articular, halux valgo, contraturas, cifoescoliose e lordose.

caracteristicas de dismorfismo da sindrome de Alagille (incomuns)

» Retardo de crescimento; facies tipica: fronte alargada, mento pontudo e nariz alongado com ponta
bulbosa.

retardo do crescimento pondero-estatural (incomuns)

» Bebés com doenga grave ou critica podem apresentar retardo do crescimento pdndero-estatural.

cianose (incomuns)

+ Detectada nos labios e dedos.
» Presente apenas em pacientes com shunt direita-esquerda ao nivel atrial através de um defeito do

septo atrial.
» Exacerbada pelo fluxo sanguineo limitado no leito vascular pulmonar.
» Pode ocorrer em qualquer idade, mas é mais frequente nos neonatos com EP critica ou grave; nao

confiavel para avaliacdo de gravidade.
sinais de insuficiéncia cardiaca direita (incomuns)
+ Estase jugular, edema periférico, derrame pleural, ascite e hepatomegalia.
ictus do ventriculo direito (incomuns)

» Observado na regiao xifoide e paraesternal esquerda na EP grave ou critica.

frémito sistélico (incomuns)

» Observado a palpacéo ao longo da margem superior esquerda do esterno na EP grave ou critica.

Fatores de risco
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Fortes
Sindrome de Noonan

+ Até 27% tém EP isolada, frequentemente decorrente de displasia da valva pulmonar.[1]

Sindrome de Noonan com lentigos multiplos
» Achado frequente, mas geralmente leve e assintomatico.
Sindrome de Alagille
+ Cerca de 85% apresentam EP periférica.

Sindrome de Williams

» Cerca de 50% apresentam lesao cardiaca significativa, inclusive EP grave, estenose aortica
supravalvar ou regurgitacao da valva mitral.
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sindrome da rubéola congénita

» Achado eventual; outros defeitos cardiacos incluem defeitos septais e permeabilidade do canal
arterial.

Fracos

etnia negra

 Maior indice de estenose pulmonar (EP) periférica (5.35 versus 2.45 em cada 10,000 nascidos vivos)
e uma tendéncia estatistica para uma maior incidéncia de EP valvar (4.48 versus 3.46 em cada
10,000 nascidos vivos) em comparagao com pessoas brancas.[10]

sindrome carcinoide

» Cerca de 50% dos pacientes com sindrome carcinoide apresentam algum grau de comprometimento
cardiaco das valvas direitas; metade deles tém algum grau de EP.[11]

endocardite infecciosa
* A EP é um achado eventual.
tumores miocardicos
* A EP é um achado eventual.

compressao externa

» Se houver compressao por uma lesdo externa, como uma neoplasia, a EP é um achado eventual.
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Investigacoes

Primeiro exame a ser solicitado

Exame Resultado

eletrocardiograma (ECG) EP leve: costuma ser
normal ou com leve
desvio do eixo para a
direita; EP moderada:
desvio do eixo para a
direita (anormal para
aidade) e atraso na
conducao do ventriculo
direito (VD) (anormal
para a idade); EP grave/
critica: extremo desvio do
eixo para a direita, onda
R grande para a idade;
dilatacao do atrio direito
com onda P altae com
pico na derivacao ll e nas
derivacdes precordiais V1
aVa3.

* Um ECG de 12 variagdes padrao é realizado rotineiramente para
identificar anomalias cardiacas que possam estar associadas com a
cardiopatia congénita ou a doenga valvar.[13] [14] [15]

radiografia toracica geralmente normal;

pode mostrar sombra
proeminente da artéria
pulmonar principal;

na doencga grave, pode
mostrar cardiomegalia
acentuada, dilatacao
ventricular e atrial
direita e reducao da
vascularizag¢ado pulmonar

« E realizada rotineiramente em pacientes com suspeita ou
confirmacdo de doenca valvar.[14] [15]

ecocardiografia com avaliacao por Doppler morfologia anormal

da valva; aumento do
gradiente transvalvar na
valva pulmonar durante a
sistole (>10 mmHg).

» Ecocardiografia bidimensional com investigacdo com Doppler é a
investigacdo de primeira escolha.[13] [15]

+ Ela confirma o diagnéstico ao visualizar a estenose e a valva
pulmonar, e classifica a gravidade da doenca ao medir o gradiente
transvalvar.

» Geralmente, a ecocardiografia transtoracica é realizada como
primeira linha; uma ecocardiografia transesofagica pode fornecer
informacgdes complementares em pacientes adultos ou adolescentes.
[13] [15](16]
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Outros exames a serem considerados

Exame Resultado

cateterismo cardiaco diagnostico espessamento e doming

» Pode ser necessario em alguns pacientes para confirmar com mais da valva na fluproscopla
precisdo a extensao, gravidade e nivel de obstrucdo da via de saida ena anglografla com
do ventriculo direito.[13] [14] [15] contraste; maior gradiente
» Necessario para diferenciar estenose pulmonar critica de atresia transvalvar (10 mmHg)

pulmonar com septo ventricular intacto.[9] m_edldo diretamente ou
simultaneamente com

cateteres de duplo lumen

hemoglobina (Hb) e hematodcrito (Hct) elevados na cianose
causada pelo shunt
direita-esquerda, que
causa eritrocitose

* Necessario em caso de cianose.

oximetria de pulso baixa saturacgao de
oxigénio no sangue
arterial (Sa0,) na cianose
central

» Necessario em caso de cianose.

gasometria arterial baixa pressao arterial
de oxigénio (Pa0,) na

* Necessario em caso de cianose. .
cianose central

ressonancia nuclear magnética (RNM) cardiaca informacoes adicionais
relativas ao nivel de
obstrucao da via de saida
do ventriculo direito,
volume ventricular
direito, anel pulmonar,
dimensodes da viade
saida e da artéria e fluxo
sanguineo pulmonar
diferencial

» N&o é uma investigacédo de primeira linha, mas pode dar suporte
ao planejamento dos procedimentos e podem ser solicitadas pelo
cardiologista intervencionista e/ou cirurgiao.[13] [15]

TC cardiaca pode mostrar capacidade

» N&o é uma investigacéo de primeira linha, mas pode dar suporte funcional reduzida

ao planejamento dos procedimentos e podem ser solicitadas pelo
cardiologista intervencionista e/ou cirurgidao.[13] [15]
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teste ergométrico pode mostrar capacidade

» Pode ser usado para avaliar de maneira objetiva os sintomas, caso a funcional reduzida

intervencao seja considerada.[13] [14]
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Diagnodsticos diferenciais

Exames de
diferenciacao

Condicao Sinais/sintomas de

diferenciacao

o
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Sopro inocente

Sindrome das costas retas

Dilatacao idiopatica da
artéria pulmonar

Estenose da artéria
pulmonar

Estenose da valva adrtica

Defeito do septo atrial
(DSA)

Defeito do septo
ventricular

Anomalia de Ebstein

Assintomatico.

Na ausculta, sopro sistdlico,
geralmente mais suave

e curto que na estenose
pulmonar (EP), sem clique
de ejecao.

Na ausculta, auséncia

de clique de eje¢ao, mas
presenca de sopro sistélico
na via de saida do ventriculo
direito (VD) na margem
superior esquerda do
esterno.

Na ausculta, sopro sistélico
mais suave.

Na ausculta, sopro sistolico
médio a prolongado,
irradiando para os campos
pulmonares laterais e
dorsais, sem clique de
ejecao.

Na ausculta, sopro sistolico
de eje¢do na margem
superior direita do esterno,
irradiando para as carotidas
e para o apice ventricular
esquerdo.

Na ausculta, sopro sistélico
na via de saida do VD da EP
funcional, desdobramento
amplo e fixo de bulha
cardiaca (B2), sem clique de
ejecao.

Na ausculta, sopro
pansistélico de regurgitacdo
tipicamente na margem
inferior do esterno; pode ser
dificil de distinguir do sopro
da EP.

Precérdio ativo; na ausculta,
sopro sistélico mais suave
na regido paraesternal

Ecocardiografia com Doppler
colorido: fisiologia cardiaca
normal.

Ecocardiografia com
Doppler colorido: anatomia e
fisiologia cardiacas normais.
Radiografia toracica

lateral: curva espinhal
anormalmente reta.

Ecocardiografia com Doppler
colorido: valva pulmonar
morfologicamente normal;
artéria pulmonar dilatada.

Ecocardiografia: artéria
pulmonar estendtica.

Ecocardiografia com Doppler
colorido: valva aértica
estendtica.

Ecocardiografia: valva
pulmonar morfologicamente
normal, mas achados
anormais do septo atrial;
Doppler colorido: desvio
circulatério esquerda-direita.

Ecocardiografia com Doppler
colorido: fluxo sanguineo

no septo intraventricular
esquerda-direita

Radiografia tor4cica:
cardiomegalia, trama
vascular pulmonar
diminuida.
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Condicao

Tetralogia de Fallot

Atresia da valva pulmonar
com septo ventricular
intacto

Sinais/sintomas de

diferenciacao

inferior esquerda, as vezes
ritmo quadruplo.

Cianose mais pronunciada
que na EP; geralmente sem
clique de ejecéo, pois a
estenose fica abaixo do nivel
da valva ou é causada por
anel pulmonar pequeno.

Cianose progressiva; na
ausculta, auséncia de sopro
de EP, pois todo o fluxo
sanguineo pulmonar ocorre
pelo canal arterial.

Exames de
diferenciacao

Eletrocardiograma: voltagem
reduzida, bloqueio de ramo
direito, dilatagao atrial
direita; ecocardiografia:
folheto deslocado no septo
apical, folheto anterior
redundante da valva
trichspide.

Radiografia toracica:

trama vascular pulmonar
diminuida, apice do
ventriculo direito voltado
para cima.

Ecocardiografia com Doppler
colorido: sobreposicao
aortica, defeito do septo
ventricular.

Ecocardiografia com Doppler
colorido: atresia da valva
pulmonar, fluxo sanguineo
pelo canal arterial.

Critérios
Ecocardiografia bidimensional com avaliacao por Doppler

A gravidade da obstrucao da via de saida do ventriculo direito (VSVD) é definida da seguinte maneira:[15]

* Leve: gradiente de pico <36 mmHg e velocidade de pico <3 m/s

* Moderada: gradiente de pico € 36-64 mmHg e velocidade de pico é 3-4 m/s

* Grave: gradiente de pico >64 mmHg e velocidade de pico >4 m/s; gradiente médio >35 mmHg.
A estenose pulmonar (EP) critica pode ocorrer em neonatos se a obstrugdo da VSVD causada pela valva
estendtica for tdo grave a ponto de causar cianose. A principal fonte de fluxo sanguineo pulmonar em
pacientes gravemente obstruidos é pelo canal arterial. Quando o canal arterial comeca a fechar, o fluxo
sanguineo comeca a ser insuficiente, e o neonato fica hipoxémico.[9]
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Abordagem

O tratamento é orientado pela gravidade da doenga determinada pela ecocardiografia. Consulte Critérios de
diagnostico .

Normalmente, a doenca leve ndo requer intervengéo, enquanto a valvoplastia pulmonar percutanea com
baldo ou a valvoplastia cirdrgica pode ser necessaria na doenga moderada ou grave/critica.[13] [17] [18]

Em individuos com estenose pulmonar (EP), aqueles submetidos a cirurgia cardiaca com circulagao
extracorpdrea durante a primeira infancia apresentam aumento do risco de desenvolver atrasos ou
transtornos no desenvolvimento, necessitando de acompanhamento vigilante. Pacientes que apresentam
cianose crénica sem derivagao cardiopulmonar na primeira infancia também necessitam de monitoramento
rigoroso porque apresentam aumento do risco de desafios no desenvolvimento neuroldgico. Além disso,
um subconjunto de pacientes pode nao apresentar fatores de risco convencionais, mas ainda apresentar
um risco elevado de problemas de desenvolvimento neurol6gico devido a intervengdes ou hospitaliza¢des
relacionadas a sua condi¢ao desde a primeira infancia até a adolescéncia.[7]

Doenca leve

Essa forma de EP raramente evolui €, embora requeira acompanhamento cardioldgico posterior na

fase adulta, nao requer terapia clinica nem cirrgica.[13] [18] [19] Os pacientes sao assintomaticos e os
sintomas, quando existem, ndo devem ser atribuidos a estenose pulmonar (EP), mas sim investigados a
fundo para esclarecer a causa.

Doenca moderada

Em pacientes com doenga moderada, a intervengdo com valvoplastia pulmonar percutanea com

balao (VPPB) geralmente é recomendada.[13] [15] [18] Embora o segundo estudo de histéria natural
(Second Natural History Study), que acompanhou pacientes com EP moderada durante 20 anos, tenha
relatado excelentes desfechos com e sem tratamento invasivo, a maioria dos especialistas concorda
que gradientes moderados acabam evoluindo para obstrugao grave e insuficiéncia cardiaca direita e
justificam o uso de tratamento invasivo independentemente da magnitude dos sintomas.[19] No entanto,
a utilidade do tratamento invasivo em pacientes assintomaticos com EP moderada continua sendo
discutida, e seu uso varia de acordo com a instituicao.

As diretrizes dos EUA recomendam a valvoplastia pulmonar percutédnea com baldao (VPPB) como terapia
de primeira linha para EP moderada ou grave e sintomas inexplicados de insuficiéncia cardiaca, cianose
de comunicagao interatrial da direita para a esquerda e/ou intolerancia ao exercicio.[13] As diretrizes
europeias recomendam intervengao na presenga de um ou mais dos seguintes fatores: sintomas
relativos a EP; redugéo da fungdo do ventriculo direito e/ou regurgitacao tricspide progressiva ao menos
moderada; e/ou desvios circulatérios esquerda-direita por meio de defeito do septo atrial ou defeito do
septo ventricular.[15]

A VPPB é determinada pelo cateterismo cardiaco invasivo. Ela alivia a obstru¢édo da via de saida do
ventriculo direito ao dilatar a valva.[20] Os beneficios desse procedimento sao o carater menos invasivo
em comparacao com a valvoplastia cirirgica, a ndo necessidade de derivacao cardiopulmonar e a
reducdo significativa na taxa de mortalidade neonatal.
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A valvoplastia cirdrgica (corte de uma valva cardiaca constrita para aliviar a obstrugéo) é indicada se os
pacientes nao forem elegiveis para VPPB, por exemplo, se tiverem uma valva pulmonar displasica nao
passivel de dilatagao por baldo (por exemplo, na sindrome de Noonan) ou se apresentarem multiplos
niveis de obstrugédo fixa (ou seja, sub e/ou supravalvar), ou se a VPPB prévia tiver fracassado.[13]

Doenca grave ou critica

Antes da avaliagao ecocardiografica, pode-se iniciar oxigenoterapia nos pacientes com cianose ou
desconforto respiratorio. O fluxo deve ser ajustado para uma fragdo de oxigénio inspirado (FiO,) de

1 com um fluxo de 8-10 L/minuto em lactentes. Em adultos, o méximo pode ser ajustado para 15 L/
minuto. Neonatos cianéticos sem resposta clinica a oxigenoterapia podem ser tratados com alprostadil
(prostaglandina E1). Ele dilata as arteriolas e mantém a paténcia do canal arterial, aumentando o fluxo
sanguineo nos pulmdes.[9]

A maioria dos especialistas concorda que gradientes intensos acabam evoluindo para obstrugcédo grave
e insuficiéncia cardiaca direita e justificam o tratamento invasivo independentemente da magnitude
dos sintomas.[19] Portanto, todos os pacientes requerem VPPB orgente ou valvoplastia cirdrgica; as
indicagOes e a abordagem sao as mesmas que para a doenga moderada.[9] [13] [15] [18]

Visao geral do algoritmo de tratamento

Observe que as formulagdes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendagdes de tratamento sao especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

Aguda (Resumo)
doenca leve
1a. observacao

doenca moderada

1a. valvoplastia pulmonar percutdanea com
balao
2a. valvoplastia cirurgica
doenca grave a critica
Do =  sem desconforto 1a. valvoplastia pulmonar percutanea com
: respiratorio nem cianose balao
2a. valvoplastia cirurgica
Do E com desconforto 1a. oxigénio suplementar t alprostadil

respiratorio ou cianose

associado a valvoplastia pulmonar percutanea com
balao

2a. valvoplastia cirurgica

ojuaweles]
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Algoritmo de tratamento

Observe que as formulagbes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendacdes de tratamento sdo especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

doenca leve

1a. observacgao

» Esta forma é assintomatica e raramente
evolui. Ela requer somente acompanhamento
cardiol6gico posterior até a fase adulta.[13] [17]
(18]

doenca moderada

1a. valvoplastia pulmonar percutanea com
balao

» Em pacientes com doenga moderada,

a intervencao com valvoplastia pulmonar
percutanea com balado (VPPB) geralmente

€ recomendada.[13] [15] [18] A maioria

dos especialistas concorda que gradientes
moderados acabam evoluindo para obstrugao
grave e insuficiéncia cardiaca direita e
justificam o uso de tratamento invasivo
independentemente da magnitude dos
sintomas.[19] No entanto, a utilidade

do tratamento invasivo em pacientes
assintomaticos com EP moderada continua
sendo discutida, e seu uso varia de acordo com
a instituicao.

» As diretrizes dos EUA recomendam a
valvoplastia pulmonar percutdnea com baldo
(VPPB) como terapia de primeira linha para EP
moderada ou grave e sintomas inexplicados de
insuficiéncia cardiaca, cianose de comunicagao
interatrial da direita para a esquerda e/ou
intolerancia ao exercicio.[13] As diretrizes
europeias recomendam intervengéo na
presenca de um ou mais dos seguintes fatores:
sintomas relativos a EP; reducéo da funcao do
ventriculo direito e/ou regurgitagao tricuspide
progressiva ao menos moderada; e/ou desvios
circulatorios esquerda-direita por meio de
defeito do septo atrial ou defeito do septo
ventricular.[15]

» Os beneficios da VPPB sao o carater menos
invasivo em comparagcao com a valvoplastia
cirargica, a ndo necessidade de derivagao
cardiopulmonar e a reducgdo significativa na taxa
de mortalidade neonatal.
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2a.

valvoplastia cirurgica

» A valvoplastia cirdrgica (corte de uma valva
cardiaca constrita para aliviar a obstrucao) é
indicada se os pacientes nao forem elegiveis
para valvoplastia pulmonar percutdnea com
baldo (VPPB), por exemplo, se tiverem uma
valva pulmonar displasica ndo passivel de
dilatacao por balao (por exemplo, na sindrome
de Noonan) ou se apresentarem multiplos
niveis de obstrucao fixa (ou seja, sub e/

ou supravalvar), ou se a VPPB prévia tiver
fracassado.[13]

doenca grave a critica

= sem desconforto
respiratério nem cianose

1a.

2a.

valvoplastia pulmonar percutanea com
balao

» A maioria dos especialistas concorda que
gradientes intensos acabam evoluindo para
obstrucao grave e insuficiéncia cardiaca

direita e justificam o tratamento invasivo
independentemente da magnitude dos
sintomas.[19] A doenca critica requer tratamento
urgente.

» As diretrizes dos EUA recomendam a
valvoplastia pulmonar percutadnea com balao
(VPPB) como terapia de primeira linha para EP
moderada ou grave e sintomas inexplicados de
insuficiéncia cardiaca, cianose de comunicagao
interatrial da direita para a esquerda e/ou
intolerancia ao exercicio.[13] As diretrizes
europeias recomendam intervengdo na
presenca de um ou mais dos seguintes fatores:
sintomas relativos a EP; reducéo da fungao do
ventriculo direito e/ou regurgitagao tricuspide
progressiva ao menos moderada; e/ou desvios
circulatorios esquerda-direita por meio de
defeito do septo atrial ou defeito do septo
ventricular.[15]

» Os beneficios da VPPB sao o carater menos
invasivo em comparacao com a valvoplastia
cirurgica, a ndo necessidade de derivagéao
cardiopulmonar e a redugéo significativa na taxa
de mortalidade neonatal.

valvoplastia cirurgica

» A valvoplastia cirirgica (corte de uma valva
cardiaca constrita para aliviar a obstrucao) é
indicada se os pacientes nao forem elegiveis
para valvoplastia pulmonar percutdnea com

ojuaweles]
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Aguda

m com desconforto
respiratério ou cianose

1a.

associado a

baldo (VPPB), por exemplo, se tiverem uma
valva pulmonar displasica ndo passivel de
dilatacao por balao (por exemplo, na sindrome
de Noonan) ou se apresentarem multiplos
niveis de obstrucéao fixa (ou seja, sub e/

ou supravalvar), ou se a VPPB prévia tiver
fracassado.[13]

»

oxigénio suplementar % alprostadil

Opcoes primarias

» alprostadil: 0.05 a 0.1 micrograma/kg/
minuto em infusdo intravenosa, maximo de
0.4 micrograma/kg/minuto

» Fraga@o de oxigénio inspirado (FiO,) de 1 a
um fluxo de 8 a 10 L/minuto em bebés, até 15
L/minuto em adultos. Ajustada, se necessario,
para satura¢des da oximetria de pulso de 92%
a 96% em bebés a termo/adultos e 88% a 92%
em bebés pré-termo.

» Neonatos cianéticos sem resposta clinica

a oxigenoterapia podem ser tratados com
alprostadil (prostaglandina E1). Ele dilata

as arteriolas e mantém a paténcia do canal
arterial, aumentando o fluxo sanguineo nos
pulmdes.[9] Observa-se efeito maximo em 30
minutos. Doses acima de 0.03 micrograma/kg/
min nao oferecem qualquer vantagem clinica,
uma vez que a paténcia do canal arterial seja
estabelecida. Geralmente, alprostadil & mantido
por até 24 horas ap6s a valvoplastia cirdrgica ou
por baldo.

valvoplastia pulmonar percutanea com
balao

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» A maioria dos especialistas concorda que
gradientes intensos acabam evoluindo para
obstrugao grave e insuficiéncia cardiaca

direita e justificam o tratamento invasivo
independentemente da magnitude dos
sintomas.[13] A doenga critica requer tratamento
urgente.

» As diretrizes dos EUA recomendam a
valvoplastia pulmonar percutdnea com baldo
(VPPB) como terapia de primeira linha para EP
moderada ou grave e sintomas inexplicados de
insuficiéncia cardiaca, cianose de comunicacao
interatrial da direita para a esquerda e/ou
intolerancia ao exercicio.[13] As diretrizes
europeias recomendam interveng&o na
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presenca de um ou mais dos seguintes fatores:
sintomas relativos a EP; reducéo da funcdo do
ventriculo direito e/ou regurgitagao tricispide
progressiva ao menos moderada; e/ou desvios
circulatérios esquerda-direita por meio de
defeito do septo atrial ou defeito do septo
ventricular.[15]

» Os beneficios da VPPB sao o carater menos
invasivo em comparagao com a valvoplastia
cirirgica, a ndo necessidade de derivagéo
cardiopulmonar e a redugao significativa na taxa
de mortalidade neonatal.

2a. valvoplastia cirurgica

» A valvoplastia cirdrgica (corte de uma valva
cardiaca constrita para aliviar a obstrucéo) é
indicada se os pacientes nao forem elegiveis
para valvoplastia pulmonar percutdnea com
baldo (VPPB), por exemplo, se tiverem uma
valva pulmonar displasica nao passivel de
dilatagao por balao (por exemplo, na sindrome
de Noonan) ou se apresentarem multiplos
niveis de obstrugao fixa (ou seja, sub e/

ou supravalvar), ou se a VPPB prévia tiver
fracassado.[13]

Discussoes com os pacientes

Em geral, os pacientes com estenose pulmonar (EP) leve ou residual apés a intervengédo ndo precisam
restringir as atividades fisicas. Os pacientes com EP moderada devem evitar exercicios de alta
intensidade e esportes estaticos, como escalada ou ginastica. Os pacientes com EP grave devem
realizar apenas exercicios de baixa intensidade.[15]

A transicao de cuidados pediatricos para cuidados adultos requer o desenvolvimento de um programa
de transicao de cuidados com a salde. Isso deve enfatizar a importancia do automanejo pelo paciente,
apoiar os pacientes a aprimorarem seus conhecimentos médicos e ter sensibilidade a presenca de
deficiéncia intelectual, transtornos de salide mental ou outras comorbidades.[25]

ojuaweles]
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Monitoramento

Monitoramento

Os pacientes com estenose pulmonar (EP) leve ndo requerem tratamento, mas devem ser monitorados
em contexto ambulatorial quanto a evolucdo da doenca. Embora se considere a EP leve como uma
lesdo estatica, estudos que usam ecocardiografia colorida indicam que a primeira infancia é o periodo
de maior risco de progressao.[12] Portanto, os pacientes precisam ser monitorados anualmente até os
4 anos de idade, e depois as consultas médicas podem ocorrer a cada 3 a 5 anos até a fase adulta. O
acompanhamento menos frequente pode ser adequado para pacientes adultos.[14]
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Dados os potenciais impactos no desenvolvimento neurolégico associados a EP, é crucial incorporar a
avaliacao genética abrangente e a vigilancia do neurodesenvolvimento no protocolo de monitoramento
de rotina, especialmente para pacientes submetidos a cirurgia cardiaca ou que apresentam fatores de
risco para atrasos no desenvolvimento. Isso garante uma abordagem abrangente ao cuidado que aborda
todos os aspectos do bem-estar do paciente.|[7]

As consultas médicas devem incluir histéria, exame fisico, eletrocardiograma (ECG), ecocardiografia e
um teste ergométrico, quando indicado.[13]

Para os pacientes submetidos a intervengéo, o acompanhamento dependera da gravidade da estenose
apos a dilatacdo. Em geral, havera visitas apos 6 a 12 meses, 5 anos e a cada 10 anos apés a
intervencao.
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Complicacoes

Complicacoes Periodo de Probabilidad

ocorréncia

laceracoes vasculares devido a valvoplastia curto prazo baixa

Complicagéo precoce da valvoplastia; pode requerer intervengéo cirurgica.

rompimento do anel da valva pulmonar devido a curto prazo baixa
valvoplastia

Complicagéo precoce da valvoplastia; pode requerer intervengéo cirurgica.

arritmias devido a valvoplastia curto prazo baixa

Complicagéo precoce da valvoplastia; 0 manejo depende do tipo e da gravidade.

VD "suicida" (estenose infundibular dinamica apos curto prazo baixa
valvoplastia cirargica ou por balao)

Estenose dindmica devido a contragao vigorosa continua do VD necessaria anteriormente para se
superar a EP.

Reconhecido imediatamente apds o procedimento devido a obstrugdo persistente do fluxo de saida
pulmonar.

Pode requerer terapia medicamentosa com um betabloqueador ou continuacdo do alprostadil por um
breve periodo apés a intervencao, geralmente menor que 2 semanas.

insuficiéncia da valva pulmonar pés-valvoplastia variavel alta

Invariavelmente, o alivio da estenose valvar provoca a incompeténcia da valva pulmonar. Isso se deve
ao estiramento do anel e a incapacidade de coaptacao dos folhetos. A regurgitacao resultante pode ser
leve, moderada ou grave, e requer avaliagao continua por um cardiologista, sendo que a frequéncia da
avaliacdo depende da gravidade da regurgitacao.

Em geral, a insuficiéncia pulmonar é bem tolerada durante um periodo de tempo longo.

insuficiéncia cardiaca direita variavel Médias

Na estenose pulmonar (EP) grave, o ventriculo direito (VD) acaba por falhar, pois o miocardio nao
consegue dar suporte ao aumento da carga de trabalho decorrente da EP.

Os pacientes apresentam sintomas de intolerancia a exercicios, dispneia crescente, estase jugular,
edema periférico, derrame pleural, ascite e hepatomegalia. Esses sinais e sintomas indicam que a doenga
evoluiu para EP critica e justificam o encaminhamento imediato para um cardiologista (pediatrico).
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Complicacoes Periodo de Probabilidad

ocorréncia

Embora o manejo inicial com digoxina e diuréticos de al¢a seja direcionado a insuficiéncia cardiaca, €
necessario tratamento urgente da EP (através de cirurgia ou valvoplastia percutanea por baldo) para o
tratamento definitivo e para se evitar dano permanente ao VD.

morte subita variavel baixa

Ocorre devido a limitagéo do fluxo sanguineo pulmonar com cianose intensa ou baixo débito cardiaco e
insuficiéncia cardiaca direita.
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perfuracao cardiaca devido a valvoplastia variavel baixa

Complicagcao importante que requer intervengao cirdrgica e que ocorre em cerca de 0.1%.[22]

insuficiéncia tricuspide pos-valvoplastia variavel baixa

Complicagédo importante que requer intervengao cirdrgica e que ocorre em cerca de 0.2%.[22]

o6bito pos-valvoplastia variavel baixa

Complicagéo importante que ocorre em cerca de 0.2%.[22]

Progndstico

Estenose pulmonar (EP) leve

A sobrevida nos pacientes nao tratados é equivalente a da populagdo em geral.[21]

Embora se considere a EP leve como uma leséo estatica, estudos modernos que usam ecocardiografia
colorida indicam que a primeira infancia € o periodo de maior risco de progressao.[12]

EP moderada/grave/critica

A EP critica é fatal para o neonato sem intervencéo.[9]

A valvoplastia percutanea produz excelentes resultados em curto e longo prazo na redugao da obstrugédo
da valva pulmonar.[22] Dados de mais de 26 instituigdes no registro Valvuloplasty and Angioplasty of
Congenital Anomalies (VACA) (valvoplastia e angioplastia de anomalias congénitas) mostraram uma
redugdo aguda global nos gradientes sistdlicos maximos de 71 para 28 mmHg.[23]

Os resultados em longo prazo de 860 pacientes acompanhados durante 14 anos apds a valvoplastia por
baldo mostraram que 4 em cada 5 ndo apresentavam EP clinicamente significativa.[22] Para neonatos
com EP critica, a taxa de sucesso técnico para este procedimento é de cerca de 90%, com uma taxa de
complicacdes de 5%. A taxa livre de nova intervencgéo (cirdrgica ou por cateterismo) foi estimada em 79%.
O estudo identificou os seguintes fatores de risco independentes para desfecho abaixo do ideal: gradiente
valvar pulmonar inicial mais elevado, gradiente residual precoce elevado, valva displasica e idade mais
jovem a intervengao.

Em um estudo em pacientes com valvas nao displasicas, a valvoplastia cirdrgica diminuiu o gradiente de
pressao médio significativamente mais em comparagédo com a valvoplastia por baldo.[24] Além disso, a
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valvoplastia cirargica foi associada a um numero menor de novas intervengdes, mas foi associada a uma
estadia hospitalar mais longa e levou com maior frequéncia a insuficiéncia moderada da valva pulmonar
apos a intervencgao.
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Figura 1: Doppler de onda continua que demonstra estenose pulmonar grave na ecocardiografia
transtoracica
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A BMJ né&o se responsabiliza pela interpretagao incorreta de nimeros que estejam em conformidade com o
padrao de separador numérico mencionado.

Esta abordagem est4 alinhada com a orientacao do Bureau Internacional de Pesos e Medidas.
Figura 1 — Padrao numérico do BMJ Best Practice

numerais de 5 digitos: 10,000

numerais de 4 digitos: 1000

numerais < 1: 0.25

Nosso site completo e os termos e condigdes de inscricdo podem ser encontrados aqui: Termos e
Condigbes do site.
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