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Os autores relatam um caso de anomalia de Ebs-
tein da valva mitral em pacientes de dois anos e nove
meses de idade, que apresentou descompensacdo car-
diaca durante o 1° ano de vida, decorrente de grave
insuficiéncia mitral.

Os aspectos ecocardiogrdficos e angiogrdficos
desta rara afec¢do s@o apresentados e discutidos.

A crianga foi submetida a tratamento cirirgico.
Os achados cirtirgicos comprovaram o diagnéstico. A
técnica cirurgica utilizada foi a implantacdo de pro-
tese biolégica em posicao mitral sem a retirada do
tecido valvar natural. A evolucgdo pés-cirirgica tem

sido sem complicagoes.
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A anomalia de Ebstein da valva tricispide é uma
malformacgao congénita bem definida e ja conhecida
em seus aspectos anatémicos ha décadas.

No entanto é extremamente rara a sua ocorréncia
na valva mitral e poucos séo os relatos existentes na
literatura*.

Aqui descrevemos o caso de uma paciente porta-
dora desta rara anomalia.

RELATO DO CASO

Crianga de dois anos e nove meses de idade, sexo
feminino, negra, nascida de parto normal, aos 10 dias
de vida foi diagnosticado “sopro cardiaco”.

Até um ano de idade apresentava dispnéia fre-
qiiente que piorou ao iniciar a deambulacdo (nove me-
ses). Foi medicada com digitalico e com um ano e quatro
meses de idade foi submetida a estudo hemodinamico.
Foi indicada cirurgia, recusada pela mae.

Aos dois anos e dois meses de idade desenvolveu
dispnéia e edema de membros inferiores e face. Foi
hospitalizada e melhorou com medicagdo. Foi nova-
mente indicado tratamento cirirgico e a familia sete
meses apds procurou nosso Servico para realizacdo
do mesmo.

Ao exame fisico apresentava hipodesenvolvimen-
to péndero-estrutural. As bulhas eram ritmicas, com
hipofonese de 22 bulha em foco pulmonar. Sopro holos-

sistélico + + + +/6 era audivel no foco mitral e irradiado
pela axila.

Havia na 32 bulha em foco mitral seguida por ruflar
mesodiastélico. Os pulmdes apresentavam propedeutica
normal. O abdome era flacido com figado palpavel
junto ao rebordo costar direito. Nao apresenta ede-
mas e os pulsos periféricos eram palpaveis.

O eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal e so-
brecarga atrial e ventricular direitas. Importante car-
diomegalia era evidenciada a radiografia de torax,
com aumento de todas cavidades e proeminéncia do

tronco de artéria pulmonar (fig. 1).

O ecocardiograma (fig. 2) revelou cuspide poste-
rior mitral amplamente acolada a parede do ventri-
culo esquerdo, sendo liberada em plano bem inferior
ao da valva tricispide. A cuspide anterior mostrava
discreto acolamento & parede ventricular, também li-
berada abaixo do plano tricispide, simulando uma
inversdo da relacdo entre as valvas atrioventriculares,
sugerindo, a primeira vista, diagnéstico de inversao
ventricular. No entanto a inspecdo mais detalhada
mostrava o anel valvar mitral em sua posicdo nor-
mal. Havia importante regurgitaciao pelo estudo com
Doppler. As grandes artérias eram normoposicionadas.

Ao estudo hemodindmico verificou-se importante
hipertenséo arterial pulmonar. O ventriculo direito era
dilatado e dele emergia a artéria pulmonar. O ven-
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Fig. 1 — Radiografia do térax mostrando importante cardiomegalia.

Fig. 2—a) corte longitudinal evidenciando o amplo acolamento da cuspide
posterior da valva mitral (VM) a parede do ventriculo (setas) e o plano
de coaptacéo das lacineas desviado para baixo em diregéo ao apice do
ventriculo esquerdo (VE) VD ventriculo direito: Ao —aorta; AE—étrio
esquerdo: b) corte apical quatro cAmaras, mostrando o plano de coaptagéo
das cuspides mitrais, rebaixado devido ao acolamento de ambas as
cuspides as paredes do VE. Nota-se que embora o plano de coaptacdo
mitral seja abaixo da tricuspide, a inser¢sdo da cuspide anterior mi-
tral (AN) é em nivel superior ao da tricispide (VT). Nota-se Ae dilatado
em ambos os cortes.

triculo esquerdo apresentava hipocontratilidade difusa
moderada e a implantacdo da cispide posterior era
deslocada para baixo, em dire¢do do ventriculo
esquerdo. Esta cuspide era acolada a parede poste-
rior do ventriculo esquerdo em longa extenséo. A coapta-
cao das cuspides se dava bem abaixo do anel valvar,
em direcdo ao apice ventricular, promovendo atriali-
zacdo funcional de parte desta cavidade (fig. 3 e 4).
Havia dilatacdo do atrio esquerdo por grave insufi-
ciéncia valvar mitral e a aorta emergia do ventriculo
esquerdo.

Com estes achados foi diagnosticada anomalia de
Ebstein da valva mitral e indicada cirurgia.

No ato cirdrgico observou-se implantacdo baixa
da valva mitral em relacdo a transicdo atrioventri-
cular e extenso acolamento da ctuspide posterior a
parede ventricular. Ambas as cuspides eram displa-

sicas.

T

Fig. 3—Cineangiocardiograma em OAD do ventriculo esquerdo em
diastole mostrando a inser¢do mais baixa da cuspide posterior (seta)
e 0 amplo acolamento desta a parede ventricular (cabecas de setas).

Fig. 4—Cineangiocardiografia em OAD do ventriculo esquerdo (VE)
em sistole mostrando o plano de coaptasdo da mitral desviado para
baixo (cabecas de setas) e a por¢do funcionalmente atrializada do VE
(vea). Ha evidente insuficiéncia valvar com atrio esquerdo dilatado
(AK)

Embora existisse “atrializacdo funcional” de par-
te do ventriculo esquerdo, as paredes apresentavam
espessura e trabeculag¢des normais, ndo havendo
“atrializacdo anatomica” da cavidade. Foi implanta-
da proétese bioldgica de pericardio bovino n° 23 no anel
da valva mitral, sem resseccéo do tecido valvar natu-
ral.

A crianca encontra-se em excelente evolucéo pés-
operatoria.

DISCUSSAO

Anomalia tipo Ebstein da valva mitral é rara con-
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dicdo patolégica'® e os relatos da literatura séo espe-
cialmente referentes a achados de necrépsia em re-
cém-natos. Com mais freqiiéncia séo descritos casos
desta anomalia em portadores de inversido ventricu-
lar, onde a valva tricuspide fica posicionada como valva
atrioventricular esquerda.

Casos previamente revistos na presenca de cone-
x40 atrioventricular concordante'?5¢ apresentavam
alteracoes das ciuspides mitrais que se mostravam
aderidas a parede ventricular, deslocando o plano valvar
mitral para baixo em dire¢do ao dpice ventricular.

Ha4 casos onde néo se constatou verdadeira atriali-
zacéo da cavidade ventricular esquerda a necrépsial®,
mas existe relato de caso onde o ventriculo era divi-
dido, com importante porg¢éo atrializada, de paredes
muito finas e lisas? A origem embriolégica da malfor-
macédo permanece obscura®. Em nossa paciente a ano-
malia era isolada, diferindo da literatura onde a maioria
dos casos apresentava lesées associadas!?>6, Talvez
este fato tenha colaborado para a evolucéo da crianca,
permitindo sobrevida e realizacédo da cirurgia aos dois
anos e nove meses de idade.

O diagnoéstico pode ser feito pelo estudo ecocardio-
grafico e angiocardiografico.

O aspecto ecocardiografico poderia, a primeira
analise, sugerir inversdo da relagdo entre valva mi-
tral e tricispide, induzindo o diagnéstico de inverséo
ventricular®. Porém a analise cuidadosa mostrou a
implantacdo da ciuspide anterior mitral em posicdo
normal, superior a da septal tricuspide.

Os achados durante a correg¢éo cirdirgica confir-
maram anomalia de Ebstein da valva mitral, com aco-
lamento das cispides as paredes do ventriculo esquer-
do, embora nédo houvesse “atrializacdo anatémica” da
cavidade.

Embora técnicas de plastia valvar sejam utiliza-
das para doenca de Ebstein da valva tricispide’, nao
foi possivel a sua realizacdo em nossa paciente.

Devido & importante displasia e alteracoes anato-
micas das cispides mitrais, foi necessaria a implan-
tacdo de bioprétese de pericardio bovino modelo IMC
Biomédica n° 23, utilizando-se técnica com preserva-
cao do tecido valvar.

Embora haja maior risco de calcifica¢cdo em crian-
cas, a prétese biolégica evita a necessidade do uso
continuo de anticoagulantes e suas complicag¢des po-
tenciais, principalmente em pacientes de baixo nivel
econdmico-cultural. Acrescente-se que nos anos re-
centes, as novas técnicas de preservacdo das biopré-
tess de pericardio bovino IMC Biomédica tém contri-

buido para diminuir o indice de calcificacdo em jo-
vens®.

Apesar da grande raridade desta anomalia, devese
cogitar da possibilidade diante de casos de insuficiéncia
mitral congénita.

SUMMARY

Ebstein anomaly of the tricuspid valve is a well
known malformation of the heart, but this occurrence
in the mitral valve is a very rare congenital heart dis-
ease.

In this case report a two years and nine months
old girl with symptoms of heart failure during the
first year of life due to severe mitral regurgitation was
studied.

The echocardiographic and angiographic featu-
res were typical of the Ebstein malformation of the
mitral valve.

The surgical treatment was made with implan-
tation of pericardial bovine bioprothesis in the mitral
position, without ressection of the natural valve tis-
sue. tissue.

The surgical features confirmed the diagnosis and
the postoperative evolvement is excellent.
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