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Relato de Caso

Tetralogia de Fallot com Valva Pulmonar Imperfurada no
Prematuro Extremo. Diagnostico Pré-natal e Manejo Neonatal
com Implante de “Stent” na Via de Saida do Ventriculo Direito
como Ponte para Correcao Definitiva
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Introducao

A tetralogia de Fallot representa cerca de 6% das
malformagoes cardiacas congénitas. Trata-se de uma cardiopatia
congénita com grande espectro anatomico, levando a ampla
variagao na apresentagao clinica e hemodindmica. O nivel de
hipoxemia depende principalmente do grau de obstrucao da
via de saida do ventriculo direito (VSVD) e do desenvolvimento
das artérias pulmonares, podendo chegar a situagbes extremas
com necessidade de intervengao neonatal'2. O procedimento
paliativo mais usado nas dltimas décadas é a cirurgia de
Blalock-Taussig, a qual estabiliza a relagao de fluxo nos leitos
pulmonar e sistémico (Qp:Qs) até o préximo estagio cirtirgico
com resultados satisfatorios. Contudo, a prematuridade e o
baixo peso levam a um aumento consideravel da morbidade
e da mortalidade durante o ato ciriirgico; Ha ainda grande
dificuldade no ajuste do tamanho do “shunt” aortopulmonar
sob o risco de evolugao com baixo débito sistémico além de
distorcao da arvore arterial pulmonar®*#.

Desta forma, o implante de stent na VSVD vem sendo
descrito como procedimento paliativo nos recém-nascidos
com baixo peso ao nascimento e/ou prematuros clinicamente
dependentes de infusdo continua de prostaglandina'*®.

Relato do Caso

Paciente do sexo masculino, com diagnéstico pré-natal
de tetralogia de Fallot (T4F) com artérias pulmonares
confluentes e de bom calibre (Figura 1), valva pulmonar
imperfurada e fluxo reverso pelo canal arterial. Embora a
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VSVD fosse criticamente estendtica, as artérias pulmonares
eram confluentes e de bom calibre. Nasceu na 282 semana
gestacional com baixo peso extremo (790 g) devido a
insuficiéncia placentaria grave, foi manejado inicialmente
com infusdo continua de prostaglandina (PGE) para
manutencdo de canal arterial, necessitando de ventilacao
mecanica e nutricdo parenteral e enteral. Ao completar
1,5 kg (65 dias de vida), foi transferido para o nosso hospital
para procedimento paliativo.

O ecocardiograma confirmou o diagnéstico de tetralogia
de Fallot com valva pulmonar imperfurada e artérias
pulmonares bem desenvolvidas nutridas pelo canal arterial
patente. Apresentava forame oval pérvio com fluxo sanguineo
direcionado do éatrio direito para o atrio esquerdo e dilatagao
moderada das camaras direitas. A valva pulmonar tinha
folhetos espessados, com anel de dimensoes normais para
a superficie corpérea (escore Z = -0,7), e auséncia de fluxo
sanguineo anterégrado.

O paciente foi submetido a valvoplastia pulmonar
percutanea, sob anestesia geral. O acesso foi obtido por pungao,
com introducao de uma bainha de calibre 4 F na veia femoral
direita dando acesso aos cateteres e “stent”. O procedimento
foi monitorado pela ecocardiografia para minimizar ao
maximo a injegao de contraste. Embora tenha se observado
fluxo anterégrado pulmonar logo apés a valvoplastia, poucos
minutos depois notou-se desaparecimento do mesmo devido
a intensa reagdo infundibular. Por este motivo optou-se por
implante de “stent” 4,5 x 12 mm na via de saida do ventriculo
direito (cavalgando o anel pulmonar) reestabelecendo-se o fluxo
pulmonar anterégrado (figuras 2 e 3). Apds o procedimento,
evoluiu com boa saturagao de oxigénio, tolerou a suspensao
do PGE e o desmame ventilatério; ndo houve complicagdes
com relagao ao local do acesso venoso. Apds o procedimento,
houve ganho de peso progressivo obtendo alta hospitalar um
més apds a intervengao com 2,4 kg, e alimentagao oral.

Ap0s a alta hospitalar foi acompanhado clinicamente
mantendo saturagao de oxigénio entre 80 e 90%,
ganho de peso satisfatério, e sem necessidade de outras
intervengoes. Retornou para correcao cirlrgica anatdmica
aos 4 meses de vida pesando 4,6kg. Neste momento o
“stent” foi retirado da VSVD que foi ampliada com retalho
transanular, sendo implantada uma monocuspide na
posicao pulmonar, com étima evolugao (figura 4).
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Figura 1 - Ecocardiograma fetal realizado na 24° semana gestacional: A — Ampla comunicacéo interventricular com a aorta dextroposta e cavalgando o septo
interventricular. B — Projegéo dos 3 vasos mostrando artérias pulmonares confluentes e de bom calibre e aorta dilatada.
Ao: aorta; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; VCS: veia cava superior; APD: artéria pulmonar direita; APE: artéria pulmonar esquerda.

Figura 2 - Radioscopia mostrando o momento da expanséo do stent pela insuflagéo do baléo posicionados na via de saida de ventriculo direito.

Discussao

Nos pacientes portadores de T4F, o aparecimento da
hipoxemia depende do grau de obstrugao da VSVD, seja
pela estenose infundibular, seja pela obstrugao valvar ou
pelo tamanho das artérias pulmonares. Na sua forma mais
comum nao ha necessidade de intervengao neonatal, sendo
a obstrugao ao fluxo da via de saida de evolugao progressiva
apo6s o nascimento. Entretanto, alguns casos apresentam
obstrugoes pulmonares extremas, manifestadas na vida fetal
pela inversao de fluxo no ducto arterioso (direcionado da

aorta tordcica para a artéria pulmonar). Este achado indica
a necessidade de uma fonte de fluxo pulmonar alternativa,
pela manutengao do canal arterial patente com o uso de
prostaglandina, implante de stent no interior do ducto, ou
pela confecgao da anastomose aortopulmonar (Blalock-
Taussig), até que seja tecnicamente possivel a corregao
cirdrgica definitiva.

O procedimento paliativo de escolha até a dltima
década era a cirurgia de Blalock-Taussig modificada (BT)
na qual um enxerto de politetrafluoretileno é interposto
entre a artéria subclavia e a artéria pulmonar ipsilateral”.
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Figura 3 - Ecocardiograma realizado na sala de cateterismo checando o resultado apos implante do stent. A: Via de saida bastante ampla; B: Fluxo anterégrado pulmonar livre.

Figura 4 - Ecocardiograma mostrando o fluxo pela via de saida do ventriculo direito apés ampliagdo com retalho transanular.

VSVD: via de saida do ventriculo direito.

Embora a realizagdo da cirurgia de BT néao seja
tecnicamente complicada e tenha resultados satisfatérios,
a prematuridade e o baixo peso levam a significativa
morbimortalidade dessa operacao. Outra grande limitacao
em prematuros € o ajuste do tamanho do “shunt”: mesmo
o menor tamanho de enxerto utilizado em recém-nascidos
(3 mm) é muito grande para prematuros. Isso pode causar
um grande aumento de fluxo no leito pulmonar (Qp)
com reducdo do fluxo sistémico (Qs), desencadeando o
desequilibrio do Qp/Qs podendo levar a alteragoes da
funcao renal, isquemia mesentérica e hiperfluxo pulmonar.
Além disso, o uso de enxertos muito pequenos pode
facilmente complicar com trombose ou com crescimento
desproporcional das artérias pulmonares”®. Outro aspecto
desfavoravel dessa cirurgia é a incidéncia nao desprezivel
de distorgoes e de estenoses no local de sutura na artéria
pulmonar, podendo inclusive ocluir o ramo para o lobo
pulmonar superior®®.
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A ampliagdo percutanea da VSVD com implante de stent
vem sendo relatada desde o inicio da década de 90 como
forma alternativa de tratamento de casos semelhantes a
esse descrito, ou em lactentes que venham apresentando
crises hipoxémicas frequentes com anatomia desfavoravel
para correcao total'®''. Esta técnica proporciona fluxo
sanguineo por via anterégrada ao leito pulmonar,
favorece o desenvolvimento proporcional das artérias
pulmonares com fluxo pulsatil proveniente do ventriculo
direito. Além disso tem a vantagem de ser realizada por
via percutdnea, sem necessidade da abertura do térax
ou uso de circulagao extracorpérea. A angioplastia com
stent na VSVD nos pacientes de alto risco cirlrgico tem
demonstrado ser 6tima opgao terapéutica, com baixos
indices de complicacao, retardando a necessidade de
reintervengao cirdrgica, principalmente nos pacientes de
alto risco cirtrgico'>®.
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Considerando a prematuridade e seu inerente elevado
risco cirdrgico, a anatomia da VSVD com longo e estreito
infundibulo e a imperfuragao da valva pulmonar, a
valvoplastia pulmonar percutanea com implante de stent
na via de saida pareceu uma opgao bastante segura com o
intuito de postergar a corregdo cirtrgica definitiva para uma
condicao cirtrgica mais favoravel. A 6tima evolugao clinica
ap6s o procedimento com manutengao de niveis oximétricos
entre 80% e 90%, o ganho de peso bastante apropriado
(escore Z de peso para a idade = -2,1) e o adequado
desenvolvimento das artérias pulmonares confirmaram que a
escolha foi acertada adiando a corregao anatémica definitiva
para os quatro meses de vida.

Chamamos a atencdo também da parceria entre o
cateterismo intervencionista e a ecocardiografia na sala de
hemodinamica. Sabidamente indispensavel para algumas
técnicas terapéuticas como o fechamento de comunicagoes
interatriais e interventriculares, a ecocardiografia pode
contribuir muito em outros procedimentos na drea de
cardiopatias congénitas. Neste caso, toda a monitorizagao
da abertura da valva pulmonar, a avaliacdo do fluxo
através dela e a indicagdo da necessidade de implante
de stent na VSVD devido a estenose infundibular critica
foi realizada pelo meio do ecocardiograma, evitando-se
injecdo de contraste e poupando a fungdo renal de um
bebé de muito baixo peso.

Cabe lembrar que, apesar de nao necessitar da toracotomia,
o cateterismo nao é isento de riscos, podendo ocorrer
complicacoes relacionadas ao acesso vascular (o baixo peso
é um fator de risco importante), perfuracao cardiaca com
tamponamento, mal posicionamento do “stent”, distdrbios
de ritmo e infecgao. Entretanto, quando realizado por equipe
com grande experiéncia em cateterismo intervencionista em
neonatos, estes tendem a ser minimizados.
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Conclusao

A perfuragao da valva pulmonar seguida do implante
de stent na VSVD no prematuro extremo portador de
tetralogia de Fallot e valva pulmonar imperfurada parece
ser uma 6tima opgao terapéutica. O sucesso da abordagem
precoce desses pacientes com cardiopatias de apresentacao
clinica neonatal imediata deve-se, entre outros fatores,
ao diagnéstico precoce pelo ecocardiograma fetal que
propicia a programagcao terapéutica ja na vida pré-natal e
permite tragar a melhor estratégia mesmo em condigdes
bastante adversas e arriscadas.
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