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Resumo

A estenose adrtica € um estreitamento da abertura da valvula adrtica, o qual leva a
obstrucdo do fluxo de sangue do ventriculo esquerdo para a aorta. O musculo cardiaco
mais espesso requer uma oferta crescente de sangue das artérias coronarianas e, as
vezes, o fornecimento de sangue ndo atende as necessidades do musculo cardiaco,
especialmente durante o esfor¢co. O suprimento insuficiente de sangue pode causar aperto
toracico, desmaio e, as vezes, morte subita. O musculo cardiaco também pode comecar a
enfraquecer, 0 que leva a insuficiéncia cardiaca. O aumento da carga de pressao imposta
pela estenose adrtica resulta na hipertrofia compensatéria do ventriculo esquerdo sem
aumento da cavidade. O diagnéstico é feito principalmente através da ausculta cardiaca,
onde é observado o sopro de ejecdo. Nos fetos com lesdo na valvula aértica, pode ser
necessario uma intervencao ainda no Utero materno via cateterismo. Em bebés, lesdes
mais graves podem ser tratadas pelo cateterismo inicialmente e cirurgia cardiaca depois.
Criancas maiores e adolescentes com este diagnéstico devem ser acompanhados de perto
pelo cardiologista para avaliar o momento ideal para indicar tratamento cirargico. Lesfes
leves ndo requerem tratamento cirdrgico e sdo acompanhadas clinicamente pelo
especialista.

Palavras-chave: Estenose, Valvula e Cateterismo.

Abstract

Aortic stenosis is a narrowing of the aortic valve opening, which leads to obstruction of
blood flow from the left ventricle to the aorta. The thicker heart muscle requires a growing
supply of blood from the coronary arteries, and sometimes the blood supply does not meet
the needs of the heart muscle, especially during exertion. Insufficient blood supply can
cause chest tightness, fainting, and sometimes sudden death. The heart muscle may also
begin to weaken, which leads to heart failure. Increased pressure load imposed by aortic
stenosis results in compensatory left ventricular hypertrophy without cavity enlargement.
The diagnosis is made mainly through cardiac auscultation, where ejection murmur is
observed. In fetuses with aortic valve injury, intervention may still be needed in the womb
via catheterization. In babies, more serious injuries may be treated by catheterization
initially and cardiac surgery later. Older children and adolescents with this diagnosis should
be closely monitored by the cardiologist to assess the ideal time to indicate surgical
treatment. Mild injuries do not require surgical treatment and are clinically monitored by the
specialist.

Keywords: Stenosis, Valve and Catheterization.
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Objetivos

Apresentar e explicar a estenose congénita das valvas semilunares, através de dados
obtidos por revisdo bibliogréfica.

INTRODUCAO

As estenoses congénitas sao malformacgfdes nas valvas semilunares que provocam
um estreitamento em sua abertura. Tanto a valva aértica quanto a valva pulmonar podem
desenvolver uma estenose, dessa forma, falaremos sobre os dois tipos de estenose

congénita.

ESTENOSE DA VALVA PULMONAR

Estenose pulmonar congénita é uma malformacdo cardiaca que provoca um
estreitamento da abertura da valvula pulmonar que obstrui o fluxo sanguineo do ventriculo
direito para a artéria pulmonar. Nos Estados Unidos, 5 a cada 1000 recém-nascidos
apresentam algum tipo de malformac@o congénita cardiaca, sendo a estenose pulmonar
responsavel por 8-12% dos casos (ARMSTRONG, 2004). E a causa mais comum de
obstrucédo da via de saida congénita, resultando em diminui¢éo do fluxo do ventriculo direito
para as artérias pulmonares (PERLOFF, 2008). A estenose pulmonar congénita €
frequentemente associada com defeitos no septo interventricular, dextroposicdo da aorta na
sua origem, e hipertrofia ventricular direita, conhecido como tetralogia de Fallot. Estenose
pulmonar associado com um defeito interauricolar septal foi reportado em menor quantidade
(ABBOTT, 1936). Estenose pulmonar pura, ou seja, ndo associado com outras
anormalidades, € muito mais rara. Na andlise estatistica de Maude Abbott de 1000 casos de
doencas congénitas cardiacas, estenose pulmonar associado com defeito de septo
representou 101 casos, enquanto estenose pulmonar pura, foi encontrado em apenas 9
casos (ABBOTT, 1936). Em uma série de 1950 autdpsias realizadas por Gibson e Clifton em
criancas menores de 13 anos, apenas 2 casos foram encontrados em mais de 100 criancas
com malformacado cardiaca (GIBSON e CLIFTON, 1938). Em toda a literatura até 1949,
existiam apenas 68 casos de estenose pulmonar pura.

A estenose valvar pulmonar resulta principalmente de um desenvolvimento
inadequado do tecido valvar pulmonar e da porcdo distal do bulbo cardiaco. Um mau
desenvolvimento é caracterizado pela fusdo de comissuras de folheto, resultando em uma
aparéncia de abobada para a valvula. Outras etiologias resultam em valvulas displasicas,

gue ndo abrem e fecham normalmente. Malformacdes cardiacas coexistentes (por exemplo,
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comunicagdo interventricular, comunicagdo interatrial, canal arterial patente) podem
complicar a anatomia, fisiologia e quadro clinico. Padr6es de fluxo aberrantes no Gtero
podem estar associados, em parte, a0 mau desenvolvimento da valvula pulmonar. A
embriopatia por rubéola pode causar estenose valvar pulmonar (MOORE, 1998). A historia
familiar € um fator de risco leve (DRISCOLL, 1993). Foram relatados casos em situacdes de
sindromes congénitas, como a sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (KULA et al.,
2004).

O coxim endocéardico comeg¢a como uma matriz de células endoteliais e uma camada
mitocondrial externa separada por geléia cardiaca. Ap6s a formagédo do coxim endocérdica,
a transformacéo mesenquimal endotelial (EMT), que séo células endoteliais especificadas,
diferencia-se e migra para a geléia cardiaca. Por um processo pouco compreendido, a
geléia cardiaca passa pela expansédo, e as valvulas cardiacas sao formadas. As valvulas
aortica e pulmonar desenvolvem-se a partir da via de saida do coxim endocérdico, que
também acredita-se ter migracdo de células da crista neural da crista braquial durante o
desenvolvimento (ARMSTRONG, 2004).

Pesquisas sugerem que o fator de crescimento endotelial vascular (VEGF), um fator
pleiotropico, é responséavel por sinalizar o desenvolvimento do coxim endocardico. Hipoxia e
glicose tém efeitos reguladores sobre esse fator. Os bebés nascidos de maées
hiperglicémicas tém um aumento de trés vezes nas anormalidades cardiovasculares. Houve
correlacdo entre eventos hipoxicos intraparto e doenca valvular. Além disso, numerosas
moléculas de sinalizacao contribuem para o VEGF e EMT, como a sinalizagdo do ERB-B na
geléia cardiaca, fator de crescimento transformador (TGF) / caderina e BMP / TGF-beta
(ARMSTRONG, 2004).

A valvula pulmonar se desenvolve entre a 62 e a 92 semana de gestacéo.
Normalmente, a valvula pulmonar é formada a partir de 3 tumefacbes do tecido
subendocardico chamados valvulas semilunares. As tumefagbes sdo normalmente
escavadas e remodeladas para formar as trés cuspides de parede fina da valvula pulmonar.
Na sindrome de Noonan, o crescimento excessivo de tecido dentro dos seios interfere com
a mobilidade e func@o normais da valvula. Na sindrome da rubéola congénita, estenoses
supravalvulares pulmonares e de ramos da artéria pulmonar estdo frequentemente
presentes. Anos de estenose podem resultar em hipertrofia subendocardica, causando
obstrucao significativa da saida e resultando em sobrecarga de pressao do ventriculo direito
e hipertensio pulmonar. A medida que esse processo piora, 0 adulto assintomatico torna-se
gradualmente sintomético (CRAWFORD, 2009; MORJARIA (2012).

Lesdes supravalvulares, valvares e subvalvulares estdo associadas a estenose

valvar pulmonar. As lesdes variam em gravidade, desde a simples hipertrofia valvar até a
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completa obstru¢do da saida e atrésia (LIBBY, 2007). Muitas vezes, a anormalidade valvar
esta associada a sindromes como a sindrome de Noonan e a sindrome de Leopard. O
padrdo de heranca da estenose valvar pulmonar é pouco conhecido, embora essas
sindromes apresentem um padrdo autossémico dominante. Raramente, a estenose
pulmonar esta associada a condi¢cdes transmitidas recessivamente, como a sindrome de
Laurence-Moon-Biedl. Mutacbes em PTPN1 e RAF1 foram associadas a essas
anormalidades valvares (JORGE, 2009). Lesdo supravalvar pode ocorrer no cenario da
tetralogia de Fallot, sindrome de Wiliams, sindrome de Alagille e sindrome de Noonan
(LIBBY, 2007).

A estenose valvar pulmonar leve tem um bom progndstico geral. A expectativa de
vida se aproxima da de alguém sem doenca valvar. (NISHIMURA, 1993). Pacientes com
estenose moderada a grave apresentam doenca clinicamente progressiva. A taxa de
sobrevivéncia para estenose grave é de 96%; no entanto, 0 acompanhamento médio ao
longo de um periodo de 33 anos sugere que 53% dos pacientes necessitaram de
intervencdo adicional. Quarenta por cento podem ter arritmias atriais ou ventriculares
(CRAWFORD, 2009; LIBBY, 2007).

Os sinais de estenose valvar pulmonar incluem histéria de sopro cardiaco desde o
nascimento, cianose, dispneia, fadiga, tonturas ou sincope, ocasionalmente dor no peito,
atraso mental e distarbios do desenvolvimento. Nenhum medicamento é util na estenose
valvar pulmonar isolada. Pacientes com ICC podem se beneficiar da terapia anticongestiva.
Pacientes com cianose podem se beneficiar de oxigénio e prostaglandina E1. A intervencao
com angioplastia com baldo ou reparo da valvula é indicada para pacientes com gradientes
valvares de pico superiores a 50 mm Hg ou para pacientes com angina, sincope, dispneia
por esforco ou pré-sincope. As opcdes corretivas incluem cirurgia cardiaca aberta,
angioplastia com baldo, stent percutaneo, substituicdo valvar percutdnea ou colocacéo
percutanea de condutos. Pacientes com estenose pulmonar infundibular ou supravalvar

grave ou sintomatica necessitam de intervencgdo cirdrgica (LIBBY, 2007).

ESTENOSE DA VALVA AORTICA

A estenose adrtica é um estreitamento da abertura da valvula aértica, o qual leva a
obstrucao do fluxo de sangue do ventriculo esquerdo para a aorta. A véalvula adrtica se abre
a medida que o ventriculo esquerdo se contrai para bombear sangue para a aorta. Se as
abas das valvulas ficarem espessas e endurecidas devido a algum disturbio, a abertura das

valvulas se torna estreitada, o que leva a estenose. Essa tem como principais etiologias a
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doenca reumatica, degenerativa, também denominada aterosclerética, e congénita (PASSIK
et al., 1987). Neste quadro, a parede muscular do ventriculo esquerdo geralmente se torna
mais espessa a medida que o ventriculo trabalha mais para bombear sangue através da
abertura estreitada da valvula para a aorta. O musculo cardiaco mais espesso requer uma
oferta crescente de sangue das artérias coronarianas e, as vezes, o fornecimento de sangue
nao atende as necessidades do musculo cardiaco, especialmente durante o esforco. O
suprimento insuficiente de sangue pode causar aperto toracico, desmaio e, as vezes, morte
subita. O musculo cardiaco também pode comecar a enfraquecer, o que leva a insuficiéncia
cardiaca (CARABELLO, 2002). O aumento da carga de pressdo imposta pela estenose
adrtica resulta na hipertrofia compensatéria do ventriculo esquerdo sem aumento da
cavidade. Com o tempo, o ventriculo ndo mais pode compensar, causando aumento
secundario da cavidade do ventriculo esquerdo, fracdo de eje¢éo reduzida, diminuicdo do
débito cardiaco e um gradiente erroneamente baixo ao longo da valvula aértica (VAHANIAN
et al., 2007).

Uma das causas da estenose aortica ocorre durante a formacao da crianga, quando
0 bebé nasce com essa estrutura pequena ou espessada. Isto gera uma lesdo em torno
dessa passagem, que tem habitualmente trés folhetos os quais se abrem e fecham de
acordo com os batimentos cardiacos. A estenose adrtica congénita ocorre entre 3 a 5 de
1000 bebés nascidos e afeta mais 0 sexo masculino (MOSCA et al., 1995). Em pacientes
adultos e idosos, sua forma mais comum é através da esclerose aortica. A insuficiéncia
adrtica pode acompanhar a estenose aértica e cerca de 60% dos pacientes com mais de 60
anos com estenose adrtica significativa também tém calcificacdo anular mitral, o que pode
levar a regurgitagdo mitral. A prevaléncia de estenose adrtica & crescente, um estudo
ecocardiogréfico de prevaléncia da estenose adrtica mostra que aproximadamente 3% da
populacéo acima de 75 anos de idade apresentam essa condi¢cao (LINDROOS et al., 1993).
Essa também ser também adquirida apés uma febre reumatica e afetar criangas mais velhas
e adolescentes, todavia € um caso menos comum. Independente da causa da estenose
aortica, a via final € o processo de calcificacdo, e reducdo progressiva do orificio valvar
(PASSIK et al., 1987).

A estenose adrtica congénita é geralmente assintoméatica até 10 a 20 anos, quando
os sintomas se desenvolvem insidiosamente. O exame fisico, complementado pela
ecocardiografia permite a confirmacao do diagndstico da estenose adrtica e a avaliacao de
sua gravidade. Esse permite verificar o tamanho da abertura da valvula e a funcionalidade
do ventriculo esquerdo, por isso 0 ecocardiograma € considerado o melhor procedimento
para avaliar a gravidade da doenca (OTTO, et al., 1997). Nos bebés, o diagndstico é feito

principalmente através da ausculta cardiaca, onde é observado o sopro de ejecdo. Pessoas
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com estenose aértica moderada ou leve geralmente ndo apresentam sintomas, uma vez que
0 coragdo compensa o estreitamento da valvula. Os sintomas s6 comecam a aparecer
guando a pressédo arterial aumenta ou se o fluxo de sangue no corpo esta reduzido. O
individuo pode sentir alguns sintomas ao se exercitar ou fazer qualquer atividade que exija
esforgo fisico, uma vez que o coracdo precisara trabalhar mais e precisard de mais sangue.
Individuos que desenvolvem estenose aértica como resultado de uma ma formacéo de
nascenca podem ndo desenvolver sintomas até a idade adulta. (RAHIMTOOLA, 2008). A
anamnese destes pacientes deve ser detalhada, focada nas atividades cotidianas dos
pacientes. Para pessoas que tém estenose adrtica assintomatica, os medicos costumam
considerar um teste de esforco. A pessoas que apresentam angina, falta de ar ou sensacéo
de desmaio durante o teste de esforco, estdo em risco de complicagbes e podem necessitar
de tratamento. (CHEITLIN, 2005). Em casos de estenose adrtica grave, o individuo pode
desmaiar durante esforco fisico, pois a pressdo arterial pode ter uma queda brusca. O
desmaio geralmente ocorre sem sintomas de alerta, como tontura ou sensacdo de desmaio
iminente.

Nos fetos com lesdo na valvula adrtica, pode ser necessario uma intervencdo ainda
no Gtero materno via cateterismo. Em bebés, lesdes mais graves podem ser tratadas pelo
cateterismo inicialmente e cirurgia cardiaca depois (GIUSTI, et al., 1995). Criancas maiores
e adolescentes com este diagnéstico devem ser acompanhados de perto pelo cardiologista
para avaliar o momento ideal para indicar tratamento cirargico. Lesbes leves néo requerem
tratamento cirdrgico e sdo acompanhadas clinicamente pelo especialista. Outro método que
pode ser aplicado no caso de criangas e adultos que nasceram com uma valvula defeituosa,
é realizar uma abertura nessa usando um procedimento chamado valvotomia por baldo.
Neste procedimento, um cateter com um baldo na extremidade é introduzido no coracéo por
uma veia ou artéria. Uma vez chegando na valvula, o baldo é inflado, e as cuspides da
valvula sdo separadas (BORE, et al., 1989). Em adultos, em uma situa¢do onde o ventriculo
esquerdo comece a falhar, € necessario a substituicdo da valvula aértica. A substituicao
cirirgica da valvula anormal é o tratamento mais recomendado para esse grupo
(PIECHAUD, et al., 1995). No caso de pessoas idosas com risco moderado a elevado de
complicacdes durante a cirurgia, € cada vez mais notorio realizar a substituicdo das valvulas
através de um cateter inserido na artéria femoral em um procedimento chamado substituicdo
de valvula adrtica transcateter (SVAT).

Adultos que tém estenose adrtica assintomatica devem consultar seu meédico
regularmente e evitar a pratica de exercicios pesados. Este grupo de pacientes devem ser
reavaliados a cada 6 meses, visto que 3 a 6% desses desenvolveram sintomas ou piora a

cada ano. O risco da cirurgia supera o beneficio de sobrevivéncia em pacientes
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assintomaticos, mas, com o inicio dos sintomas, a taxa média de sobrevivéncia cai para 2 a
3 anos, e substituicdo valvar imediata é indicada para aliviar os sintomas e melhorar a
sobrevivéncia. O risco da cirurgia aumenta para 0s pacientes que necessitam de
revascularizacdo miocardica e para aqueles com disfuncao sistolica do ventriculo esquerdo.
Nesse caso, a estratégia de operar profilaticamente todos os pacientes com estenose
adrtica grave assintomaticos ndo é recomendado (AMATO, et al 2001). O que se tem
buscado nesse caso, é identificar dentre esses grupos de pacientes aqueles de maior risco,
e que se beneficiam da cirurgia. O objetivo é evitar a morte subita e/ou o dano irreversivel
ao miocardio. Os pacientes assintomaticos com estenose adrtica grave, que apresentem 0s
fatores de muito alto risco devem ser candidatos ao tratamento cirdrgico. O risco cirdargico é
relativamente baixo comparado ao risco de rapido desenvolvimento de sintomas e morte
subita especifico para esse grupo (MONIN, et al., 2009). Embora ainda nao haja estudo
randomizado que aborde a conduta clinica em contra partida a cirurgia nesses pacientes, é
cada vez mais aceita a estratégia de ndo retardar o tratamento cirurgico, isto porque o dano
miocéardio pode ser irreversivel, os sintomas podem se desenvolver rapidamente sem a
correta percepcdo do paciente, e o risco de morte subita eleva-se drasticamente. Os
pacientes com estenose adrtica grave assintoméaticos fazem parte de um grupo heterogéneo
do ponto de vista clinico, laboratorial e ecocardiografico. Destaca-se dentro deste grupo,
uma parcela de pacientes classificados como de muito alto risco. Os critérios de muito alto
risco sdo: teste de esforco alterado, area valvar adrtica menor ou igual a 0,7 cm2 ou area
valvar indexada menor ou igual a 0,4 cm2 /m2, velocidade de jato transvalvular adrtico
rapidamente progressiva, calcificagdo valvar adrtica moderada a intensa, hipertrofia
ventricular excessiva. Para os pacientes de muito alto risco a estratégia cirdrgica deve ser

considerada frente a conduta conservadora (OTTO, et al., 1997).

CONCLUSAO

Infere-se que para realizar o diagnostico grande maioria das doengas/patologias que
envolvem a malformag¢Bes do aparelho cardiovascular fetal através do ECO fetal, nédo
havendo dificuldade para realizacao desse procedimento. No entanto, é indispensavel que o
profissional que esteja manuseando tal equipamento tenha uma noc¢do basica de como é
organizado o 6rgdo. No caso da estenose adrtica, durante a formacdo do feto, € uma

doenca expressivamente agressiva, preocupante e perigosa.

Outrossim, essa malformacdo orgéanica do aparelho cardiovascular apresenta um
indice de mortalidade intra-utero expressiva. Geralmente o feto desenvolve uma

insuficiéncia cardiaca, que, por conseguinte desencadeia um baixo débito cardiaco. Isso é
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ainda mais peculiar nos casos que o ventriculo esquerdo expressa uma hipocontratilidade e
fibroelastose endocardica de carater secundario. E esse exame de Eco fetal, expbe o anel
valvar, mostrando o quanto ele estd diminuido e a valva adrtica possui importante

espessamento e reducéo de mobilidade.

Precipuamente, deve-se compreender que os fetos que apresentam uma lesdo na
valvula aodrtica, pode ser que seja necessaria uma intervencao ainda no utero materno via
cateterismo. Em bebés, lesbes mais graves podem ser tratadas pelo cateterismo
inicialmente e cirurgia cardiaca depois. Dessa forma, criangcas maiores que portam esse
diagnéstico devem ser acompanhadas de perto pelo cardiologista para avaliar o momento
ideal para indicar tratamento cirdrgico. JA& nos casos de lesdes leves ndo requerem

tratamento cirargico e sdo acompanhadas clinicamente pelo especialista.

A conduta de caréater terapéutica, ou seja, a medida interventiva, ira depender do
tempo de gestacdo e do quanto o aparelho respiratério dele estd maduro. Quando ele
estiver preparado, ai sim, podera interromper a gestacdo com menores riscos, 0 que nao
significa estarem impossibilitados. O ndmero de natimortos € expressivo, pois eles
apresentam uma deterioracdo de forma precoce no periodo de desenvolvimento fetal, no
segundo trimestre, na qual ndo se deve portar expectativas de maturacdo pulmonar de

forma suficiente para que haja a possibilidade de viver apés o parto.
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