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Valvuloplastia pulmonar percutanea em
Syndrome de Noonan

dilaha e choro f aol, pescogo dado e f acids sindr6mica,
com hipertelorismo e ptose palpebral bilateral. Encontra-
va.se em bom estado gerd, inucosas Qmidas e coradas,
orientada e ]Qcida. Peso -- 32 kg e 200 g, Altura -- 1 ,39 m.
PA -- ] 00/60 lynn Hg, FC -- 76 bpm, Tax -- 36,5 kraus cel-
sius, FR -- 16 mpm. Aus6ncia de turg6nciajugular e pec:
fu.s excavarz/mz. lotus palpavel no quinto espago intercostal

esquerdo, propulsivo com quarta bulha de ventriculo es-
querdo. Impulsao paraesternal esquerda, coin h'6idto sis-
t61ico mats intenso eln segundo e terceiro espago mtercos-
tal esquerdo. Bulhas normofon6ticas. Sopro sist61ico grau
IV. em crescendo-decrescendo, com epicentro em area pul-
monar e irradiagao para todo prec6rdio, dorso e axila. Exa-
ms do aparelho respirat6rio e trato gastrointestinal nor-
mais. Sem outras alterag6es ao exame fisico.

A paciente foi intemada para investigagao do quadra
cardio16gico; os exaines iniciais demonstraraln os segum-
tes achados:

Exatnes laboratoriais - Eletr61itos, glicemia, provas
de Rtncio hepatica e renal nonnais. Helnograma, plaque-
tas e coagulagao nonnais

Cari6tipo -- 46 XX, sem alterag6es cromoss6mlcas
Avaliagao da equips de Gen6tica -- Sindroine de No-

onan.
ECG : Rihno sinusal, FC 78 bpm, sobrecarga de gtrio

direito e ventriculo direito, alterag6es secundgrias da re-

polarizacao ventricular de V] a V4, compativeis coin so-
brecarga de ventriculo direito.

RX T6rax Discreto atunento de ventriculo direito.

Sem les6es pulmonares ou alteragao da vasculatura pul-
monar.

Ecocardiograma bidhnensional com Doppler -- Atrio
direito dilatado, vflvula tricaspide coin discretas calcifi-
cac6es e insufici6ncia tricaspide levi, ventriculo direito
hipertr6fico, vglvula puhBonar displasica coin estenose
valvular e subvalvular. Gradients transvalvular puhnonar
de 139 nMD Hg e gradiente subvalvular pulmonar de 31
inm Hg. Ventriculo esquerdo llipertr6fico.

Cateterismo cardiaco direito - Pressio no ftrio di-
reito - 1 1 nun Hg. Pressio no ventrfculo direito -- 138 inm
Hg. Pressio no tronco da art6ria puhnonar -- 22 ]nln Hg
Gradients transvalvujar pulmonar -- 1 1 6 mln Hg. Pressio
arterial medida no lnelnbro superior direito no moments
do elaine - } 1 8/64. Ventriculografla direita mostrou ven-
triculo direito grandemente hipertr6fico com importante
hipertroHa infundibular e obstrugao partial ao fluxo a este
navel. A vilvuja pulmond ' encontrava-se espessada e com
diminuigao de sua abertura(figura 1). N4Jevofase era pos'
sivel observar hipertronla do ventriculo esquerdo com mo;
vinento sist6]ico anterior da vfluila initral .

Ap6s a realizagao dos exames, foi fimlado diagn6s-
tico de Estenose Puhnonar severa com importante reper-
cussio hemodinfmica por vglvula puhnonar displasica as-
sociada a Sindrome de Noonan, sends decidido tratamento
definitivo com valvulop14stia pulmonar coin cateter-balio
O dihnetro total do balgo'foi escolhido para conesponder

a um tamanho 30% maior do que aquele do and puhnonar.
O procedimento transconeu sem complicag6es, e o gra-
dients transvalvular pulmonar total ap6s este diminuiu para
76 mJn Hg (figura 2). Houve lnelhorada capacidade fun-
cional e dos sintomas e a paciente recebeu alta hospitalar

em uso de propranolol 10 mg 8/8 h. Ecocardiografia de
controle 6 moses ap6s o procedimento revelou gradiente
transvalwtlar pulmonar total de 50 mm Hg, sends que o
gradients inRindibular havia diminuido para 30 mm Hg.
Um ano e meio ap6s o procedimento, a paciente pemtane-
cia assintomatica, com gradients transvalvular pulmonar
total de 40 imn Hg e gradients infundibular de 25 mln Hg.
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Os autores descrevem o casa de uma menina de 14 anos
portadora de Syndrome de Noonan e estenose pulmonar severa
submetida a valvuloplastia pulmonar percutanea com cateter-balgo
House melhora sintomftica importante ap6s o procedimento, que
transcorreu sem complicag6es. No entanto, permaneceu obstrugao
residual na via de saida do ventrfculo direito por hipertrofia in-
fundibular, que regrediu apes um ano e meio de acompanhamento
O faso 6 ilustrativo de alguns pontos controversos do uso da val-
vuloplastia pulmonar percutanea, coma seu emprego em pacientes
com vflvulas displasicas e estenose importante, o tempo correta
da indicagao, o uso de betabloqueadores ap6s o procedimento, a
t6cnica utilizada e o tamanho do balio a ser empregado e suas
repercuss6es a m6dio e longs puzo

KEIO 'WOl\l)S : PlllmonaryStettosis, Noottan's Syndrome, Pulmo-
nctry VatvtilopiasV.

As alterag6es morfo16gicas maid freqtlentemente res-
ponsfveis peta estenose da vilvula puhnonar sio causadas
por fusio comissural durante a vida intra-uterina(segundo
e terceiro trimestres). No entanto, alguns pacientes podem
apresentar uma morfologia diferente, ou deja, dysplasia da
vflvula pulmonar (1). Etta patologia encontra-se f'eqUen-
temente associada com a Syndrome de Noonan, caracten-

zada por baixa estatura, deficit cognitivo, f acids sindr6mi-
ca, aus6ncia de alterag6es cromoss6micas e estenose e dys-
plasia da vflvula pulmonar (5), homo apresentava a pa '
dente aqui relatada. Nestes castes, a obstrugao ao fluxo
deve-se ao espessamento e rigidez dos fojhetos valvulares
por degeneragao mixomatosa, a16m de limitagao de seu
movimento lateral pda presenga de tecido an6malo dentro
dos seios valvulares pulmonares (4). Os correspondentes
angiograficos destas alterag6es sgo espessamento valvar
excessive, and valvar hipoplasico, seios de valsalva es-
treitos e pouca alteragao durante as faces sist61ica e dias-
t61ica (3). A aus6ncia de uma imagem coinpativel com uina
c6pula, ou entio a fonnagao de uma capula inegular, a16m
dafalta de jato central tamb6m sio sugestivas de vAlvula
displasica. A dilatagao do tronco da art6ria pujmonar 6
incomutn. Estas caracterf sticas da vglvula t6m inportan-
tes repercuss6es quando se considera o tratamento defini-
tivo coin valvuloplastia por ba15o.

A estenose pujmonar pode ser classificada quanto a
severidade da obstrugao ao fluxo na Ma de saida do ventri-
culo direito. Asshn, na presenga de uln d6bito cardiaco
nonnal, uln gradients sist61ico transvalvular pulmonar pico
a pico entre 50 e 80 mm Hg 6 considerado estenose mode-
rada. Niveis arima e abaixo destes sio considerados coho
estenoses severas e loves, respectivamente. Pacientes coin
estenoses leves sio quash seinpre assintoinAticos e nio
necessitaln tratainento, enquanto aqueles com estenoses
several (homo o paciente aqua relatado) podem apresentar
importance limitagao funciona], com dispn6ia e cansago
aos esforgos, a16m de repercussao morfo16gica no ventH-
culo direito(hipertrofia). O tratamento destes 6 sempre
necessgrio. No entanto, dQvida persists quanto ao momento
6thno do tratamento definitivo quando ha estenose valvular

INTRODUGAo

A estenose da vglvula pulmonar 6 responsavel por
80 a 90% de today as les6es que causam obstrugao ao flu-
xo de saida do ventricu]o direito.]: uma das cardiopatias
congenJtas mats comuns, e estima-se que esteja presents
em 7 a ]2% das criangas nascidas com doenga cards aca
(1 ). Atuallnente, as formal thais graves de estenose valvu-
lar pulinonar sio tratadas com valvuloplastia percutanea
com cateter-balao, evitando a necessidade de cirurgia car-
diaca (2). A dysplasia da vilvtda pulmonar t6m sido consi-
derada tuna situagao onde esta t6cnica ngo apresenta re-
sultado tio satisfat6rio (3,4). O obyetivo dente trabalho 6
descrever o faso de uma paciente feminina portadora de
Syndrome de Noonan com. importante estenose e displasia
da vdlwda pulmonar, tratada com sucesso por valvujoplastia
com balao, discutindo os aspectos inais importantes e con-
troversos desta associagao.

UNITERMOS: Estenose Pulmonar, Syndrome de Noonan. Valvu-
loplastia Pulmonar.

ABSTRACT

['he authors report the case of a.fourteellyears-o]d gird with
Noollcit!'s Syndronte and senate puttllotlary steltosis wtw titlderwent
a pej'ctitatleotis putmotlary battooll vatvtltoptasty- There was
;ymptonlatic improvement acer the procedtfl'e attdtlo conlpiications.
Howexler, moderate residual stenosis remctitled due to iulutldibular
.)bsn'fiction, which decreased significantly in one and a halfyears
)#:follow up. This case illtislrates some controversial issues oJ
percutaneous pttintottat? ballad)t valvuloptasty: ifs appiicatiot! on
dysplasia vctlves with severe stenosis, the colrecl timing oJ'
lntervetltlotl, the use of betabiockers ct$ter the procedure, technical

RELATODOCASO

DFP, 14 anon, feininina, branca, estudante, natural e
procedente de Alegrete, RS, foi trazida ao ambulat6rio do
Servigo de Cardiologia Pediitrica do Hospital de Clinical
de Porto Alegre para avaliagao de sopro cards aco. A mie
da paciente relatava que durante epis6dio de infecgao res-
pLrat6ria tr6s ]neses atras, foi diagnosticado sopro cardia-
co e encaminhada para avaliagao. Nos 61timos dois anos a
paciente vinha apresentando dispn6ia e cansago progressi-
vo aos esforgos, que se acenhiaram nos Qltimos tr6s me-
ses. Segundo a mae, o nascimento foi por panto nomia]
sein mtercorrencias, mas a crianga apresentou baixo ga-
nho pondoestatural durante toda a in£5ncia e importantes
diHtculdades cognitivas. No momento, cursava a primeira
s6rie do primeiro grau. Nio havia hist6ria de outras doen-
gas ou outras queixas. Ao exaine fisico evidenciava-se bra-

+ Cardiologista. Aluno do Curse de P6s-Graduagao em Cardiologia,
FAMED/UFRGS/HCPA
#'r Cardiologista Pediftrico.
+++ Cardiologista. Mestre em Cardiologia pda UFRGS
#+++ CardiologistaPediatrico. Mestre em Cardiologia peta UFRGS
++#++ Che6e do Servigo de Cardiologia do HCPA. Doutor em
Cardiologia pda UFRGS

Trabalho realizado no Servigo de Cardiologia do Hospital de Cli-
nical de Porto Alegre, Porto Alegre, RS

Enderego para correspond6ncia:
Dr. Alexandre Schaan de Quadros
Hospital de Clinicas de Porto Alegre, Servigo de Cardiologia, Sala
2060. Largo Eduardo Zaccaro Faraco, Rua Ramiro Barcelos. Porto
Alegre, RS.



l

11+

VKmOPLASTIA PULMONAR...Quadros et al. ]tELATOSDECASOS vAL\rULOPLASTIA PULMONAR. Quadros et al. RELATOSDECASOS

e

Figure 1-- UentriculograFla direi-
fa ent projegao obiiqua anterior
esquerda demotistrando vdlvuia
ptilnlonar esten6tiuie espessada
(setcln2enor) e intportante hiper-
{roOa irlfulidibular(sera nlaior),

Figure 3 + Maivlulopiastia puimo-
}lclr -- Bai&o de 23 mm de di6me-

tro e 30 mm de compHmento {n-
sn$cldo vtc! vdtxuia puimonar em
proyegao dntero-posterior.

cos da dilatagao em si sio quest6es que pemlanecem em
aberto(6). O faso clinico do paciente aqui relatado, porta-
dor de Syndrome de Noonan, coin ujna vflvula pulmonar
displasica com gradients transvajvular puhnonar severo e
pressao sist61ica de ventriculo direito supra-sist&mica e obs-
tnigao infundibular, ilustra vh'ios destes aspectos contro-
versos.

Tem side sugerido que a vajvuloplastia pulmonar s6
deveria ser elnpregada em vglvulas displasicas se n5o hou-
vesse hnportante comprolnetilnento hemodinftHco (6). No
entanto, estudos recentes t6ln demonstrado que a dilatagao
de vdlvulas displasicas esten6ticas coin hnportante com-
prometinento helnodinimico pode produzir bans resulta-
dos (9, 10). Embora os pacientes coin Sindrolne de Noo-
nan nao.:apresentem luna queda imediata tXo acentuada do
gradiente, este pennanece diminuindo at6 antes ap6s o pro-
cediJnento. com um bom resultado final em 5 anos (lO).
Nio esb bem estabelecido se exists relagao entre a severi-
dade da estenose puhnonar e o sucesso do procedhBento
ein tennos de diminuigao do gradients ( 1 1, 12), mas com-

plicag6es e insucessos sio mats h'eqUentes nos castes mats
graves (1 ] ).

Nosso paciente apresentou diminuigao partial da es-
tenose puhnonar, principalmente is custas de gradients
inhtndibular residual, que diminuiu significativanente apes
lun ano e meio de evojugao em uso de propranolol. A obs-
trugao inRindibular 6 um achado h-eqtlehteinente associa-
do a estenose puhnonar, principahnente na sua fonda se-
vera. A maioria dos pacientes que obtain alfvio incomple-
to da obsmigao ap6s a valvuloplastia o faz por tnanuten-
gao do gradients infimdibular (12). Propranolol tem fido
usado empiricalnente com o objetivo de diminui-lo, geraj-
mente se este 6 inaior que 50 brun Hg (13). No entanto,
Ray e colaboradores relataram que nio houve diferenga

entry o uso ou nio da droga quanto a diminuigao da obs-
trugao em 134 pacientes submetidos ao procedimento. Este
e outros achados sugerem que talvez a evolugao natural da
obstrugao inftlndibular sega de regressao espontfnea ao lon-
gs do tempo, independents do uso ou nio de drogas (] 4).

Desde seu initio, a t6cnica de aplicagao da valvulo-
plastia pulmonar com cateter-balio soH'eu grande aprimo-
ramento, mas alguns aspectos pemtanecem sendo questio-
nados. O principal doles diz respeito ao diilnetro total do
balio (ou ba16es) utilizados no procedimento e, mats un-
portante, sua relagao com o difmetro do and pulmonar
Em nosso paciente, foi utilizado um balio 30% maier que
o adel pulmonar, t6cnica preconizada pda malaria dos au-
tores (9, ] 0). Na verdade, vfrios estudos t6m demonstrado
que quanto major o tainanllo do balio major a diminuigao
do gradients transvalvar pulmonar .(lO, 11, 12, 13). Por
outdo lado, Masura e colaboradores (lO) levantaram uma
importante questao a este respeito ao analisarem a coorte
de pacientes com o lnais longs tempo de seguimento Ja
relatado. Nests estudo, 34 pacientes foram seguldos por
cinco anos. com ecocardiografia com doppler de controls
ao final do periodo. Foi veHficado que no final do segui-
mento o alivio da obstrugao persistia, principalmente se
ba16es maiores tinham fido utilizados. No entanto, o ali-
vio inais completo da obstrugao estava tamb6m associado
com aumento nas dimens6es do ventriculo direito, prova-
vehnente porque mats insufici6ncia pulmonar havia fido
induzida. Etta foi bem tolerada em cinco anon, ]nas oi au-

tores sugerem que repercuss6es lnodo16gicas adversas no
ventriculo direito ap6s um tempo maior devam ser consi-
deradas.

Recentemente, o cateter de Inoue tem sido tamb6m
empregado com bans resultados, conforms relatado por Lau
e colaboradores em 14 pacientes submetidos a este proce-

Fjgtira 2= VatvP!£ioplastiaputmo-
}lcir L Bal&o de 2Q mm de didme-

iro e 40 mn! de contprimento iti-
sli$ado t vdlwtia puinloncK en!
prolegao\,oblique anterior es-
(]11el'da.

moderada. Recentemente, tem fido sugerido o emprego da
valvulopjastia pulmonar mesmo nesta situagao, polo baixo
hdice de complicag6es da t6cnica e na esperanga de evitar
comprometinento anAtomo-fimcional do ventdculo direito(6).'

A valvuloplastia pulmonar com cateter-balio foi eih-

pregada pda priineira vez por Kan:'em 1982 (7). Este foi
o primeiro procediinento de dilatagao de uma vilvula car-
diaca em humanos, partindo da experi6ncia pr6via com ani-
mais e do concerto de angioplastia criado por Gnmtzig em
1 977. O sucesso desta experi6ncia initial, e de vhias ou?
Eras que logo a sucederain, ocasionou grande entusiaslno
na area de cardiologia intervencionista, cujlninando com a

crlagao da valvldoplastia ]dtral e a6rtica poucos anos apes.
No entanto, nenhuin destes outros procedimentos contou
com tanto sucesso e aceitagao quanto a pioneira valvulo-
plastia pulmonar. Atualinente, considera-se que a dilata-
gao percutanea com balio de uma vflvula pulmonar este-
n6tica este indicada em praticamente todos'jos cason eln
que haha repercussao hetnodinfmica significativa, restan-
do a opgao de cirurgia somente para vflvulas severamente
comprolnetidas ou gravemente displasicas, ou com insufi-
ci6ncia pulmonar muito hnportante (8). No entanto, o mo-
mento adequado para a intervengao, a aplicabilidade a cer-
tas morfologias valvujares e deterininados aspectos t6cni-
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dhnento (15). Este autor conclui que o uso de qualquer
uma das dual t6cnicas syria uma prefer6ncia pessoal, ja
que ambas produzem o mesmo resultado (6). At6 onde te-
nds conheGimento n5o foi realizado nenhuun estudo que
tenha comparado sua eficfcia, mas a experi&ncia acumu-
lada com a t6cnica tradiciona16 cert&mente muito major.

Finalmente, em nosso relato nio dispomos de catete-
rismo cardiaco direito de controle ap6s o procedimento, e
os dados analisados foram obtidos atrav6s de ecodoppler-
cardiografia. Segundo Naschnento (1 6), este 6 uln m6todo
acurado e fldedigno para selegao e caracterizagao da este-

nose pulmonar eln pacientes candidates a valvuloplastia
com ba[io. A]6m disco, tem sido usado em vgrios estudos

para o seguimento de pacientes a longo puzo (7, 10, 1 4).
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