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PALAVRAS-CHAVE Resumo A implantacdo percutdnea de prétese valvular aortica (TAVI) é, atualmente, o tra-
Implantacao tamento de eleicao para doentes com estenose aortica grave sintomatica e risco cirlrgico
percutanea de inaceitavel. Tratam-se habitualmente de doentes com idade avancada e multiplas comorbili-
valvula aortica; dades. Os autores apresentam o caso de um doente de 20 anos de idade, portador de displasia
Extracorporeal mandibuloacral, uma sindrome «progeria-like» extremamente rara, com estenose adrtica grave
membrane sintomatica, referenciado ao nosso servico para TAVI apods ter sido recusado para cirurgia de
oxygenation; substituicao valvular. Foi implantada protese valvular adrtica por via femoral, sem intercorrén-
Faléncia respiratoria cias de relevo. Por insuficiéncia respiratoria aguda grave com faléncia da abordagem terapéutica
aguda convencional foi necessaria a implantacao de Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO)

veno-venoso. O suporte com ECMO foi mantido durante dez dias e o doente teve alta para o
domicilio 27 dias depois. No seguimento a um ano, o doente encontra-se em classe funcional |
da NYHA, com autonomia nas atividades da vida diaria. Apos revisao da literatura, concluimos
tratar-se do doente mais jovem alguma vez tratado por TAVI.

© 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafna, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Transcatheter aortic

valve implantation; Abstract Transcatheter aortic valve implantation (TAVI) is the standard treatment for pa-
Extracorporeal tients with severe aortic stenosis and unacceptable surgical risk. These are usually elderly
membrane patients with multiple comorbidities.

oxygenation; We report the case of a 20-year-old man with mandibuloacral dysplasia, an extremely rare
Acute respiratory premature ageing syndrome, and severe symptomatic aortic stenosis, referred to our cen-
failure ter for TAVI after being considered unsuitable for surgical aortic valve replacement. TAVI

by a transfemoral approach was performed successfully. Severe acute respiratory failure
that did not respond to optimal conventional treatment led us to employ venovenous extra-
corporeal membrane oxygenation. The device was removed after 10 days, and the patient
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was discharged home 27 days later. At one-year follow-up heis in NYHA class | with full functional
autonomy. To the best of our knowledge, this is the youngest patient to undergo TAVI reported

in the literature.

© 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights

reserved.

Introducao

A implantacdo percutanea de protese valvular aortica é,
atualmente, o tratamento de eleicao para doentes com este-
nose aodrtica grave sintomatica, inoperaveis ou considerados
de alto risco para cirurgia de substituicao valvular, apds
avaliacao da exequibilidade técnica e analise da esperanca
e qualidade de vida"?. Tratam-se, habitualmente, de doen-
tes com idade avancada (idade média superior a 80 anos
nos principais registos multicéntricos) e com multiplas
comorbilidades?~”’.

A ECMO-w é uma técnica de suporte vital extracor-
poral que constitui uma opgao terapéutica eficaz e bem
tolerada em doentes com faléncia respiratoria grave, de
etiologia potencialmente reversivel®-'°. A publicacdo, em
2009, do ensaio clinico Conventional ventilatory support
versus Extracorporeal membrane oxygenation for Severe
Adult Respiratory failure (CESAR) demonstrou um impacto
progndstico positivo do tratamento destes doentes em cen-
tros especializados em ECMO'°.

Caso clinico

Jovem de 20 anos, auténomo, estudante universitario, por-
tador de displasia mandibuloacral - uma sindrome rara,
autossomica recessiva, caracterizada por envelhecimento
prematuro, deformacdes osseas, atrofia cutanea e lipodis-
trofia referenciado ao nosso centro por estenose adrtica
grave sintomatica (gradientes maximo e médio de 88 mmHg
e 60mmhg, respetivamente, e area valvular funcional de
0,7cm?). O doente apresentava clinica de insuficiéncia
cardiaca de agravamento progressivo, encontrando-se em
classe funcional m da New York Heart Association (NYHA).

O doente fora recusado para cirurgia de substituicao
valvular em dois centros de referéncia pela presenca de
deformacao toracica grave com alteragao ventilatoria restri-
tiva e multiplas comorbilidades concomitantes: hipertensao
arterial, diabetes mellitus tipo 1, dislipidemia, estenose
carotidea bilateral (estenoses de 50%), trombose da arté-
ria subclavia direita, sindrome de apneia obstrutiva do sono
com necessidade de Bilevel positive airway pressure (BiPAP)
noturno e glomerulonefrite mesangial proliferativa (clea-
rance de creatinina 123 ml/min) (Figura 1).

Apos avaliacao por equipa multidisciplinar (Heart Team)
o doente foi aceite para TAVI.

Foi implantada protese valvular adrtica (Medtronic
CoreValve™, 26 mm) por via femoral com excelente resul-
tado angiografico final (Figura 2). O procedimento foi
realizado sob anestesia geral e VMI, apos entubacao orotra-
queal (EOT) eletiva com o apoio de broncofibroscopia (por
deformidade do macico facial e via aérea de dificil abor-
dagem). O desmame ventilatério foi rapido com extubacao

Figura 1  Reconstrucdo por tomografia computorizada multi-
detetores mostrando deformidade toracica, cifoescoliose e rins
hiperplasicos (A).

nas primeiras 24h. No primeiro dia pos-procedimento ini-
ciou quadro de insuficiéncia respiratéria - tipo i e febre.
Foi instituida ventilagao nao invasiva com BiPAP e realizadas
colheitas para hemoculturas, nao tendo sido isolado agente.
A radiografia (Rx) do térax revelou infiltrado na base pulmo-
nar esquerda e lesdes nodulares dispersas nos tecidos moles
cervicais e toracicos, em relacdo com lesdes de lipodis-
trofia. Neste contexto, foi iniciada antibioterapia empirica
com levofloxacina. Analiticamente apresentava leucocitose
(27,7x10° /L) com neutrofilia e proteina C reativa (PCR) de
10,4 mg/dl.

0 ecocardiograma transtoracico evidenciou protese aor-
tica normalmente implantada, com gradiente transprotésico
maximo de 17 mmHg, um pequeno jacto de insuficiéncia
central e fungao sistdlica ventricular esquerda conservada
(Figura 3).

Verificou-se rapida deterioracao clinica com faléncia
respiratoria grave, refrataria a terapéutica médica otimi-
zada e ventilacao nao invasiva (gasimetria: Ph 7,14; pCO,
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Figura 2

Imagens de fluroscopia durante angiografia inicial da aorta (A), valvuloplastia com balao sob pacing rapido (B), libertacao

e expansao da protese CoreValve™ (C) e evidenciando protese totalmente expandida (D).

74mmHg; pO, 32mmHg; SO, 41%; lactatos 5,4mmol/L).
Pela impossibilidade de entubar e ventilar o doente, e
apos varias tentativas de entubagao orotraqueal com apoio
de broncofibroscopia, foi realizada traqueostomia percuta-
nea emergente. A antibioterapia foi entdo alterada para
vancomicina e imipenem, e por hipotensao arterial refra-
taria a administracao de volume iniciou suporte inotropico.
O Rx do tdrax revelou infiltrado difuso e a tomogra-
fia axial computorizada (TAC) do torax evidenciou focos
de consolidacao parenquimatosa bilateral, densificacdo em
«vidro despolido» e derrame pleural bilateral (Figura 4).

No quarto dia apos TAVI a evolucao como sindrome
de dificuldade respiratéria aguda (ARDS) (relacdo pO,/
FiO, de 41), refratario a terapéutica médica, optimizacdo
ventilatoria e manobras de recrutamento alveolar, de eti-
ologia potencialmente reversivel, conduziu a implantacao
de ECMO por canulacao venosa femoral esquerda e jugular
direita (canulas 16Fr), sem intercorréncias. Verificaram-
se melhorias clinica e gasimétrica (com um débito inicial
de 2,5lpm), permitindo uma reducdao marcada dos supor-
tes ventilatorio e aminérgico. A posteriori foi isolada nas
secrecoes traquebronquicas Pseudomas aeruginosa (sensivel
a piperacilina-tazobactam).

O doente manteve suporte com ECMO-w sem
complicacdes vasculares associadas. Verificaram-se trom-
bocitopenia induzida pela heparina (com necessidade
de substituicdo da heparina nao fracionada por lepi-
rudina e transfusao de plaquetas) e anemia aguda por
hemolise (transfusdo de quatro unidades de concentrado

eritrocitario). A ECMO foi removida 10 dias depois, e o
doente manteve ventilagdo mecanica invasiva durante
mais trés dias. A canula da traqueostomia foi removida.
O doente teve alta 27 dias apdés término do suporte
com ECMO, referenciado para programa de reabilitacao
(emaciacao muscular marcada com perda de 10kg durante
o internamento e peso minimo de 27kg) e cinesiterapia
respiratoria domiciliarios.

Aos dois meses de seguimento o doente encontrava-se
em classe funcional 1 da NYHA, com autonomia funcional e
ja tinha retomado as suas atividades letivas. Ap6s um ano,
o doente permanece assintomatico e a protese mantém-se
normofuncionante e sem insuficiéncia significativa.

Discussao

As dificuldades inerentes a este caso foram multiplas, prin-
cipalmente no que concerne a selecao do doente para a
técnica, ao tratamento de complicacbes associadas e dile-
mas éticos subjacentes.

A selecao do doente para TAVI envolve quatro etapas:
(1) confirmacdo da gravidade da estenose adrtica; (2)
avaliacao dos sintomas; (3) analise do risco cirtrgico, da
esperanca de vida e qualidade de vida; (4) avaliacao da
exequibilidade e exclusdo de contraindicacdes’. O terceiro
ponto levantou varios problemas, pela raridade da condicao
clinica do doente e comorbilidades associadas (ndo contem-
pladas nos scores de risco convencionais como o EuroScore
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Ecocardiograma transtoracico evidenciando protese aortica normalmente implantada (A), com um pequeno jacto de

insuficiéncia central (B) e gradiente transprotésico maximo de 17 mmHg.

Figura4 Radiografia do térax infiltrado parenquimatoso bilateral e lesdes nodulares dos tecidos moles em relacdo com lipodistrofia
(A) e imagens da TC do térax ao nivel da protese adrtica, janela mediastinica (B) e janela de pulmao (C), focos de consolidacao
parenquimatosa bilateral, densificacdo em «vidro despolido» e derrame pleural bilateral.

ou STS) e pelo facto de se desconhecer a esperanca média
de vida destes doentes. Contudo, o facto de o doente se
apresentar ativo e com boa qualidade de vida antes do
inicio dos sintomas, de ter sido recusado para cirurgia de
substituicdo valvular aértica e apos avaliacdo por equipa
multidisciplinar, decidiu-se pela TAVI.

A utilizacdo do ECMO-w como terapéutica de resgate
perante o quadro de ARDS grave teve em conta a causa
potencialmente reversivel do quadro e mostrou ser eficaz

e segura, indo ao encontro da nossa experiéncia e da litera-
tura.

A raridade do caso acresce o facto de se tratar do doente
mais jovem tratado por TAVI da literatura revista e, por-
tanto, ndo contemplado nos multiplos registos e estudos
aleatorizados existentes.

O sucesso deste caso é exemplar da necessidade da
realizacao de procedimentos de cardiologia de intervencao
complexos em centros com unidades de cuidados intensivos
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com recursos adequados ao tratamento de eventuais
complicacoes. O cardiologista-intensivista deste tipo de
unidades deve ter conhecimento das mais recentes técnicas
de suporte hemodinamico e respiratorio.

Conclusao

Este caso € particularmente relevante pela raridade
da patologia de base do doente e por se tratar do
doente mais jovem alguma vez tratado por TAVI. Ilustra
os desafios técnicos e éticos criados pela intervencao
em doentes de complexidade crescente, salientando
a importancia da Heart Team e da diferenciacao e
especializacao de todos os intervenientes, nomeadamente
do cardiologista-intensivista, para o sucesso deste tipo de
procedimentos.
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