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RESUMO

Descrevem-se 4 casos de Insuficiéncia Pulmonar Valvular Congénita com septo interventricular intacto
em criangas de sexo masculino com idades compreendidas entre os 20 meses e os 10 anos, na 1.* observa-
¢3o na Consulta de Cardiologia Pediatrica. O diagnéstico clinico de regurgitagdo pulmonar foi confirmado
por electrocardiograma, fonocardiograma e radiografia de torax em todos os doentes e também por eco-
cardiograma, exame hemodindmico e angiocardiografico em 3 deles. Apos um follow-up que variou entre
1 ¢ 9 anos, média 5 anos e 2 meses, concluiu-se que a Insuficiéncia Pulmonar Valvular Congénita, como
cardiopatia isolada, é bem tolerada em idades pediatricas e compativel com desenvolvimento fisico e activi-
dade normais.

SUMMARY

Congenital Pulmonary Valvular Insufficiency

Four cases of isolated congenital pulmonary valvular insufficiency are described in male children, rang-
ing from 20 months to 10 years of age on the first observation. The clinical diagnosis was confirmed by
electrocardiogram, phonocardiogram and chest x-ray in all the cases and by echocardiogram, cardiac
catheterization and angio or cineangiocardiography in three of them. After a follow-up time of 1 to 9 years
(mean S years and 2 months) it was concluded that isolated congenital pulmonary valvular insufficiency in

pediatric patients is a benign lesion, compatible with normal growth and full activity.

INTRODUCAO

A Insuficiéncia Pulmonar Valvular Congénita (I.P.V.C.)
isolada foi pela primeira vez descrita em 1955 por Kedzi,!: 2
num estudante de medicina de 25 anos de idade, assintoma-
tico. E uma situagfio rara.3 Gasul,* em 1943 casos de cardio-
patias congénitas, encontrou apenas 2 com I.P.V.C. isola-
da, o que corresponde a 0,1 % das cardiopatias congénitas.
A incidéncia é igual nos dois sexos, havendo para alguns
autores um predominio do sexo masculino.

As valvas pulmonares apresentam altera¢gdes anatébmicas,
hipoplasia, mais frequentemente, ou aplasia’ sendo fre-
quente nestes casos a associacdo com outras malformacdes
cardiacas. A valvula pulmonar pode ainda ser bicuspida ou
quadricuspida,® mas nestes casos, &€ quase competente.

A I.P.V.C. isolada é geralmente diagnosticada em crian-
¢as ou adultos jovens assintomaticos e € compativel com
vida normal.!- 24 7. 8.9 No entanto, estdo referidos na litera-
tura casos de insuficiéncia cardiaca neo-natal graves,!© atri-
buidos a I.P.V.C. isolada. Nestes, hd4 uma regurgitagdo
pulmonar maciga através da valvula pulmonar insuficiente
devido & ndo regressdo da vasoconstri¢cio pulmonar do pa-
drio fetal.

Neste trabalho apresentamos 4 casos de Insuficiéncia
Pulmonar Valvular Congénita e nfo complicada de outras
situagdes.
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MATERIAL E METODOS

Estudaram-se quatro crian¢as do sexo masculino com
Insuficiéncia Pulmonar Valvular Congénita isolada (Qua-
dro 1), em 3 delas o sopro foi detectado precocemente, no
altimo caso a crianca nio era submetida a exames médicos
periddicos e o sopro foi detectado mais tardiamente.

O tempo de follow-up dos doentes variou entre 1 e 9
anos, em média S anos e 2 meses.

Em nenhum caso foram referidos antecedentes de febre
reumatica, endocardite, historia familiar e sindroma de
Marfan ou homocistiniiria, nem havia estigmas malforma-
tivos.

O diagnéstico definitivo baseou-se em dados de anamne-
se, exame objectivo, electrocardiograma, fonocardiograma,
teleradiografia do torax, em todos os casos, ecocardiograma
nos casos 2, 3 e 4, estudos hemodindmicos e angiocardio-
graficos nos casos 1 e 2 e cineangiocardiografico no caso 4.

Todos os doentes estavam assintomaticos e tinham um
desenvolvimento fisico correspondendo a idade. Os dados
da auscultagio cardiaca estdo resumidos no Quadro 2. O so-
pro diastélico iniciava-se depois do componente pulmonar
do segundo ruido, em crescendo decrescendo, curto, pro-
todiastolico nos casos 1, 2 e 3 e mesodiastolico no caso 4
(Fig. 1).
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QUADRO 1 Casuistica

Caso Sexo Sopro 1 Follow-up
detectado consulta {anos)
1 M 5 meses 20 meses 9
2 M 15 meses 30 meses 8
3 M 3 meses 10 anos 6
4 M 9 anos 10 anos 1

As teleradiografias do torax revelaram imagem cardiaca
de dimensdo normal, procidéncia do arco da pulmonar,
com vascularizagdo pulmonar normal (Fig. 2).

Os electrocardiogramas foram considerados normais, 4
excepedo do caso 1 que revelou hipertrofia ventricular direi-
ta (onda T positiva em Vi, nessa idade) (Fig. 3).

O ecocardiograma ndo foi efectuado no caso 1 porque
na data em que o doente foi estudado ndo dispunhamos
ainda dessa técnica. Nos outros casos o ecocardiograma
mostrava sinais de sobrecarga do ventriculo direito: movi-
mento aplanado do septo e ventriculo direito de dimensdes
aumentadas (Fig. 4).!" 12 A pulmonar, quase sempre dificil
de registar, apresentava onda a visivel.

No Quadro 3, estdo reunidos os resultados dos exames
hemodinidmicos realizados nos casos 1, 2 ¢ 4.

As pressoes telediastolicas do ventriculo direito e diastd-
lica da artéria pulmonar foram semelhantes. O gradiente
transvalvular pulmonar no caso 1 foi de 34 mm Hg.

A angiocardiografia selectiva do ventriculo direito, casos
1 e 2, demonstrou um ventriculo direito aumentado e dilata-
¢do do tronco da artéria pulmonar. (Fig. 5a-b) (Fig. 6). No
caso 1 o plano valvular pulmonar é bem visivel, correspon-
dendo provavelmente a um valvula ligeiramente espessada.

Na cineangiocardiografia do caso 4 (Fig. 7), a injec¢édo
do contraste foi efectuada no tronco da artéria pulmonar,
cOmo nos casos anteriores a artéria pulmonar esta bastante
dilatada e verifica-se uma regurgitagdo importantes através
da valvula pulmonar.
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Figura 1: Fonocardiograma do caso 4. Registo obtido no 3.° espaco intercos-
tal esquerdo, curto sopro diastélico (S.D.).
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Figura 2: A-B-C. Teleradiografias do torax em projecgdo postero-anterior
dos casos 2, 3 e 4 respectivamente.
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QUADRO 2 Ausculta¢do cardiaca e fonocardiograma

Casos P2 Estalido sistolico Sopro de expulsdo Sopro diastblico
(inconstante) 2.° eie 3.° eie
1 diminuido néo 3/6 proto—
2 normal sim 2/6 3/6 proto—
a partir 8 anos a partir 6 anos
3 diminuido ndo 3/6 2/6 proto—
a partir 6 anos
4 diminuido ndo 3/6 meso—
P2 — componente pulmonar do 2.° ruido
e.i.e. — espaco intercostal esquerdo
v, Vv

DISCUSSAO

Dos sinais clinicos que caracterizam o quadro de Insufi-
ciéncia Pulmonar Valvular Congénita isolada, a presenca do
sopro diastolico com determinadas caracteristicas constitui
um dos dados de maior valor diagnostico.4 7. 8 9. 13, 14 O so-
pro inicia-se apds o componente pulmonar do 2.° ruido
(normal ou diminuido), correspondendo este intervalo livre
a uma fase de regurgitacdo minima, imediata ao encerra-
mento da valvula pulmonar. A regurgitagdo acelera-se por-
que a pressdo diastolica do ventriculo direito cai a valores
inferiores aos da pressdo diastélica na artéria pulmonar, pe-
riodo de intensidade maxima do sopro que volta a diminuir
até a pressdo telediastolica do ventriculo direito igualar a
pressdo diastolica da artéria pulmonar, deixando assim de
haver regurgitacio. E pois um sopro de baixa intensidade
em crescendo decrescendo, curto, na proto ou mesodiastole.

Um sopro diastélico com estas caracteristicas num doen-
te sem queixas relacionadas com o corag@o sugere-nos desde
logo o diagnostico e exclui situagdes como insuficiéncia val-
vular adrtica e insuficiéncia pulmonar secundéria a hiper-
tensdo pulmonar.

A comunicacdo interauricular pode, embora raramente,
4% dos casos,!* acompanhar-se de sopro protodiastolico de
regurgitagdo pulmonar, na auséncia de hipertensdo pulmo-
nar. Esta regurgitacdo é secundaria a dilatacio do anel val-
vular, as sigmoideias s30 normais e a situacdo € progressiva
se o shunt ndo for corrigido. Nestes casos os sinais clinicos
e radiograficos de shunt esquerdo-direito deverdo ser confir-
mados por exame hemodinamico.

A presenga do sopro diastélico permite-nos ainda afastar
outra situa¢do igualmente benigna, a Dilatagdo Idiopatica
da Artéria Pulmonar.!: 16 Embora alguns autores conside-
rem a Insuficiéncia Pulmonar Valvular Congénita isolada e
a Dilatacdo Idiopatica da Artéria Pulmonar a mesma enti-
dade,!”- 18 seguindo os critérios de Gasul,* e como Lima e

QUADRO 3 Exame hemodinimico

Figura 3: Electrocardiogramas

Casos Idade Shunts Pressdo Pressdo Gradiente Pressdo
{anos) A.P. V.D. sistolico arterial
(mm Hg) (mm Hg) (mm Hg) (mm Hg)
1 4 néo 14/2(8) 48/—5+5 34 90/60

2 10 nao 30/7(15) 50/+1+5 20 100/65
4 11 néo 12/2(6) 21/—1+4 9 100/60

A.P. — artéria pulmonar
V.D. — ventriculo direito
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Figura 4. Ecocardiogramas no caso 4.

Sampayo ! o demonstraram, consideramo-las situacdes di-
ferentes. Na Dilata¢do Idiopatica da Artéria Pulmonar,
mais frequente no sexo feminino, ha uma tendéncia para a
progressiva normalizagdo do aspecto radiolégico da artéria
pulmonar, o que nfo se verificou nos nossos casos.

A pressdo sistolica da artéria pulmonar e do ventriculo
direito estdo geralmente dentro dos limites normais e o gra-
diente sistolico transpulmonar € em regra minimo, nao de-
vendo ultrapassar os 15 mm Hg. Contudo, Gasul,* no seu
livro, faz referéncia a 2 casos com gradientes de 23 e 26 mm
Hg. No nosso caso 1 registamos um gradiente de 34 mm Hg
0 que, juntamente com a imagem angiocardiografica da val-
vula pulmonar ligeiramente espessada ndo nos permite ex-
cluir a existéncia de ligeira estenose valvular associada.

CONCLUSAQO

Da revisdo que fizemos sobre casos publicados de Insufi-
ciéncia Pulmonar Valvular Congénita isolada, verificamos
que todos os autores consideram esta entidade como uma
situaco benigna e assintomatica. Pensamos portanto, po-
der concluir que:

1. A Insuficiéncia Pulmonar Valvular Congénita isolada
¢ uma situagdio rara, na nossa estatistica 0,1 %; 2. a incidén-
cia foi exclusivamente no sexo masculino na presente casuis-
tica; 3. o diagnéstico clinico é facil; 4. os métodos invasivos
sdo dispensaveis na idade pediatrica; 5. o prognostico €
bom; 6. ndo requer qualquer terapéutica para além das me-
didas profilaticas habituais.
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Figura 5: Angiocardiografia selectiva do ventriculo direito do caso I, em perfil. a - em sistole, b - em didstole.
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Figura 6: Angiocardiografia selectiva do ventriculo direito do caso 2.
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