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Implante de Stent na Via de Saida do Ventriculo Direito para Artéria

Pulmonar em Crianca com Pentalogia de Cantrell: Relato de Caso
Stent Implantation in the Right Ventricular Outflow Tract to Pulmonary Artery in a Child with Pentalogy of

Cantrell: Case Report
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Introducao

A pentalogia de Cantrell é uma sindrome descrita pela
primeira vez em 1958 e é caracterizada por cinco malformagoes
principais: defeito na porgao inferior do esterno, defeito na
porgao anterior do pericardio, defeito na porcao superior
do abdome, auséncia da porcao anterior do diafragma e
malformagdes cardiacas.” Esta sindrome é rara, com incidéncia
de 1 em 65.000 nascidos vivos." E caracterizada por defeitos
na linha média, resultantes do desenvolvimento defeituoso do
septo transverso.? Outras lesdes cardiacas congénitas associadas
a pentalogia de Cantrell podem incluir defeito do septo atrial,
estenose valvar pulmonar, tetralogia de Fallot, dextrocardia,
conexao venosa pulmonar anémala, atresia trictispide e tronco
arterioso.? Criangas com pentalogia de Cantrell constituem uma
populagdo com alta morbidade e mortalidade.? No presente
relato de caso, demonstramos um procedimento hemodinamico
realizado em paciente com essa rara anomalia congénita.

Relato de caso

Um recém-nascido prematuro (idade gestacional de 36
semanas) foi diagnosticado com pentalogia de Cantrell,
apresentando auséncia da porgao inferior do osso esterno,
com herniacdo parcial do coragdo através da parede
anterior tordcica, didstase dos musculos reto abdominais no
aspecto supraumbilical da parede abdominal anterior, com
insinuagao e herniagdo parcial do figado (Figuras 1 e 2), além
de cardiopatia complexa. Ecocardiograma e angiotomografia
demonstraram dupla via de entrada de ventriculo esquerdo e
dupla via de saida do ventriculo direito, com ma posigao das
grandes artérias e estenose infundibular e valvar pulmonar
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importante. Logo apds o nascimento, paciente apresentou
hipoxemia necessitando de intubacdo orotraqueal e
ventilagdo mecanica com altos pardmetros ventilatérios, sem
melhora significativa.

Paciente foi transferido para servico de referéncia em
cardiologia pediatrica com 21 dias de vida, em estado
hipoxémico grave (saturando 50% a 60% com fragao inspirada
de oxigénio de 100%), sem infusdo de prostaglandina e
com canal arterial fechado. Tentado reabrir o canal arterial
com infusdo de prostaglandina, sem sucesso. Discutido com
familiares sobre prognéstico reservado pela cardiopatia
complexa e comorbidades. Discutido também com equipe
clinica sobre estratégias terapéuticas e descartada possibilidade
de realizar um shunt sistémico-pulmonar cirurgicamente pela
anatomia e herniagdo cardiaca. Logo, foi optado por levar
paciente com 24 dias de vida, pesando 2,2 kg para sala de
cateterismo cardiaco para implante de stent na via de saida
ventricular para o tronco pulmonar.

Procedimento intervencionista

Puncionada a veia femoral direita sob auxilio de ultrassom
e posicionado introdutor transradial slender 4/5 F. Utilizado
cateter Judkins right 4 F sobre corda guia 0,014” de 190 cm
Balance Heavyweight para realizar angiografias no ventriculo
principal, confirmando o diagnéstico de estenose infundibular
e valvar pulmonar, associado a ma posigao das grandes artérias
e hipoplasia das artérias pulmonares (Figura 3). Posicionado o

Figura 1 - Paciente com herniagdo parcial do coragdo e do figado.
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Figura 2 - Angiotomografia. A e B) Angiotomografia evidenciando herniagdo do coragéo e do figado; C e D) reconstrugdo em 3D demonstrando herniagdo do

coragdo e do figado.

Figura 3 - Angiografia e ventriculografia. A) Angiografia em PA cranial evidenciando obstrugdo subvalvar e valvar pulmonar importante; B) Ventriculografia em
perfil esquerdo evidenciando herniagdo parcial do coragdo e estenose na via de saida pulmonar. Ao: aorta; VSAo: via de saida da aorta; VSPu: via de saida

pulmonar; VP: veia pulmonar.

guia 0,014” de 190 cm Balance Heavyweight no ramo inferior
da artéria pulmonar direita. Trocado introdutor venoso por
introdutor transradial 6 F. Realizado implante sequencial de
stents Palmaz Blue 5,0 X 18 mm e Palmaz Blue 6,0 X 15 mm
na via de saida ventricular de forma telescopada. Realizadas
cineangiografias de controle (Figura 4). Retirado cateter e
introdutor e realizado curativo oclusivo compressivo apds
compressao hemostdtica manual.

O ecocardiograma transtoracico de controle evidenciou
conjunto de stents bem-posicionado na via de saida pulmonar,

cobrindo todo o infundibulo e a valva pulmonar, com gradiente
méaximo estimado em 21 mmHg e refluxo importante, além
de fluxo preservado para as artérias pulmonares (Figura 5).

Apbs o cateterismo, paciente recebeu enoxaparina em
dose profildtica (1 mg/kg/dose uma vez ao dia) por dois dias,
sendo entdo trocado por acido acetilsalicilico 5 mg/kg/dia. Nos
dias seguintes ao cateterismo, paciente evoluiu com melhora
significativa da saturagao (70% a 89%) com reducao da fragao
inspirada de oxigénio (até 65%) e de outros parametros
ventilatérios. Durante internagao, paciente evoluiu com sepse,
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Figura 4 - Intervengdo percutanea. A) Posicionado guia 0,014” de 190 cm Balance Heavyweight no ramo inferior da artéria pulmonar direita e sob suporte
do mesmo progredido stent. B) Implantado stent PALAMZ BLUE 5x18mm na via de saida pulmonar; C) Implantado stent PALMAZ BLUE 6x15mm telescopado
ao stent previamente implantado; D) Ventriculografia em PA cranial evidenciando melhora importante do fluxo anterégrado para artérias pulmonares; E)
Ventriculografia em perfil esquerdo mostrando todo o infundibulo coberto pelo conjunto de stents. VP: ventriculo principal; Ao: aorta; TP: tronco pulmonar;

APD: artéria pulmonar direita; APE: artéria pulmonar esquerda.
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Figura 5 - Ecocardiograma de controle pés-intervengdo. A e B) Ecocardiograma em corte quatro cdmaras evidenciando conjunto de stents cobrindo todo o
infundibulo e valva pulmonar, sem estenose significativa e com refluxo pulmonar total; C) corte evidenciando fluxo anterégrado adequado para as artérias

pulmonares. APD: artéria pulmonar direita; APE: artéria pulmonar esquerda.
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sendo isolado em hemocultura e urocultura Serratia marensces
multirresistente, e foi a 6bito com 2 meses de vida.

Discussao

Pacientes com pentalogia de Cantrell com malformagoes
cardfacas com necessidade de intervengdo cirtrgica
apresentam pior prognéstico.?No presente relato de caso,
demonstramos um caso raro de tratamento percutaneo
com implante de stent na via de saida ventricular para
aliviar a obstrucéo critica ao fluxo pulmonar em paciente
com dupla via de entrada de ventriculo esquerdo, dupla
via de saida de ventriculo direito, md posigao das grandes
artérias e pentalogia de Cantrell.

Poucos relatos de caso foram publicados até o momento
sobre tratamento percutaneo de cardiopatia congénita em
pacientes com pentalogia de Cantrell. McMahon descreve
um caso de paciente com dupla via de saida de ventriculo
direito e obstrugao na via de saida pulmonar em que
implantou, com sucesso, stent na via de saida ventricular.?
Galeczka descreve um procedimento de oclusao
percutanea de comunicagao interatrial em paciente com
pentalogia de Cantrell,* enquanto Tanaka descreve uma
valvoplastia pulmonar realizada por pungao ventricular
de paciente com pentalogia de Cantrell e ectopia cordis.’

O implante percutdneo de stent na via de saida
pulmonar garante um melhor fluxo anterégrado para as
artérias pulmonares, melhorando a saturagao do paciente
e proporcionando o crescimento das artérias pulmonares.
Esta é uma medida paliativa, com o intuito de otimizar as
condigoes clinicas do paciente para programar a correcao
cirtrgica da cardiopatia com idade e peso adequados.

O implante percutaneo de stent na via de saida de
ventriculo direito é uma estratégia bastante utilizada
em pacientes com tetralogia de Fallot.®® Possiveis
complicagées do procedimento sdo o comprometimento
de forma definitiva do funcionamento da valva pulmonar,
fratura do stent, embolizacao do stent, reestenose da via
de safda do ventriculo direito e arritmia.” O mecanismo
mais comum de reestenose da via de saida do ventriculo
direito é a obstrucao por infundibulo nao coberto pelo
stent, geralmente por implante de stent mais curto do
que o ideal. Neste caso relatado, por ndo cobrir todo o
infundibulo com o primeiro stent implantado, foi optado
por implantar um segundo stent telescopado para cobrir
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Conclusao
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