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Anomalia de Ebstein Associada a Comunicac¢ao Interventricular
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Paciente de 12 anos de idade, com insuficiéncia Ebstein’s Anomaly Associated to
cardiaca congestiva e crises de cianose discreta por Interventricular Septal Defect

anomalia de Ebstein com comunicacéo interventricular
(CIV), foi estudado e submetido a corregdo cirlrgica,
através de fechamento da CIV com retalho de pericardio
bovino e substituicdo da valva tricispide por protese
biolégica (porcina), com auxilio da circulagdo
extracorpérea. Apos a correcgado cirdrgica, o paciente foi
submetido a avaliagcdo clinica e laboratorial
(ecocardiograma e cateterismo cardiaco), que mostra-
ram excelente adaptacédo das cavidades cardiacas, com
melhora dos indices de fungédo miocardica. As dificulda-
des relacionadas ao diagndstico da associacdo de
anomulia de Ebstein com CIV podem ser ultrapassadas
com uma semiologia bem feita, auxiliada por métodos
laboratoriais precisos, como ecodopplercardiograma e
cateterismo cardiaco.

Twelve-year-old patient, with congestive heart
failure and mild, caused by Ebstein’'s anomaly with in-
terventricular septal defect, was studied and submitted
to surgical correction which consisted in covering the
interventricular defect with a path of bovine pericardium
and substituting for the tricuspid valve with a biological
prosthesis (porcine). After surgical correction, the
patient was submitted to strict clinical and laboratorial
(echocardiogram and cardiac catheterization)
evaluation which presented excelent adjustment of the
cardiac antrums, with improvement of myocardial
function index.

The problems related to the diagnosis of the
association of the Ebstein’s anomaly with interventricu-
lar septal defect can be solved with a well done semio-
logy, helped by accurate laboratorial procedures like
echodopplercardiogram and cardiac catheterization.

The total surgical correction can be achieved with
results and, with this fact, change the natural
development of the disease.
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A anomalia de Ebstein € um defeito congénito da A associagdo de malformacéo da valva tricispide,
valva tricispide, em que as cuspides septal e posterior dagg tipo de anomalia de Ebstein, com CIV é rara na literatura
valva se deslocam do anel atrioventricular para dentro do myngial. A presenca deste tipo de associagdo pode mo-
ventriculo direito, resultando que uma parte deste fique gificar substancialmente a histéria natural e as mani-

atrializada. Por outro lado, a ctspide anterior normalmente festagges clinicas e laboratoriais, dificultando o diagnés-
inserida € displasica e classicamente descrita em forma degjcos,

“vela de barco” Os defeitos mais comuns, que se asso-

ciam a anomalia de Ebstein, séo a atresia ou estenose pul-

monar, presentes em mais de 1/3 dos casos submetidos a Relato do Caso

necrépsia e outros como comunicacao interatrial, comuni- ) ) )

cacao interventricular (CIV), tétrade de Fallot, ducto Paciente com 12 anos de idade, sexo masculino, nas-

arterioso, transposicdo das grandes artérias, coarctacaddo dé parto normal a termo, com retardo mental e
da aorta e estenose mitral cong@rita sindactilia, foi encaminhado ao nosso servigo com histo-

ria de cansaco e crises de cianose labial discreta aos es-
forcos desde o nascimento; dispnéia ha cerca de 2 anos,
com evolugao progressiva. Ao exame fisico, apresentava-
se em regular estado geral, com 28Kg,

facies mongolica, rarefacéo capilar, baixa implanta-
¢do das orelhas, dispnéico +/++++, acianético, corado,
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com FC 120bpm, PA 100 x 60mmHg e freqiiéncia respira- parte, como conseqiiéncia de ampla porcao atrializada do
téria de 20 incursdes por minuto. VD; septo interventricular com CIV perimembranosa de
No precordio havia nitidas impulsdes sistélicas, 8mm; valva tricispide displasica com implantacdo anémala
ictus no 5° EIE, para fora da LHC. A 22 bulha era nor- (fig. 3 e 4).
mofonética, desdobrada, e notava-se SS ++/++++ tipo re- O cateterismo cardiaco mostrava o ventriculo es-
gurgitacdo e SD mais suave no 4° e 5° EIE. Os pulsos dosquerdo com dilatac&o e hipocontratilidade difusa, discre-
membros inferiores eram normais e simétricos; figado a tas. A valva mitral exibia dinAmica normal, a aorta tinha
6cm do RCD, turgéncia jugular +/++++, sem edema de origem normal e sem obstaculos a ejecdo ventricular.
membros inferiores; os pulmdes apresentavam-se com MV Septo interventricular com CIV perimembranosa pequena,
rude e alguns roncos difusos. Nos exames subsidiarios ocoronarias normais. O ventriculo direito apresentava-se
ECG mostrava ritmo sinusal, FC 128bpm, bloqueio do ramo com dilatacdo moderada e hipocontratilidade difusa mode-
direito e sobrecarga atrial direita (fig. 1). No estudo radi- rada, com atrializacéo da via de entrada do VD (fig. 5). O
olégico de toérax evidenciava-se aumento da area cardia-tronco pulmonar e valva pulmonar eram normais. Septo
ca as custas de cAmaras direitas e vasculatura pulmonainteratrial integro.
discretamente aumentada (fig. 2). O ecocardiograma mos- Ap6s compensada a insuficiéncia cardiaca con-
trava atrio direito com aumento importante, em grande gestiva (ICC) com uso de digital e diuréticos, foi indicada

Fig. 1 - ECG com ritmo sinusal BRD Il grau.

Fig. 3 - Ecocardiograma bidimensional, corte apical (4) camaras. Notar inser¢éo
andmala da cuspide septal da valva tricispide. VT - valva tricispide; AD - atrio
direito; AE - atrio direito; VM - valva mitral; VE - ventriculo esquerdo; VD -
ventriculo direito

Fig. 4 - Ecocardiograma bidimensional, corte transversal ao nivel da valva adrtica

mostrando comunicacao interventricular perimembranosa (CIV). AD - atrio direito;

AE - &trio esquerdo; VA - valva adrtica; VSVD - via de saida do ventriculo direito;
Fig. 2 - Radiografia do térax em PA, mostrando aumento de area cardiaca de forma VP valva pulmonar; TP - tronco pulmonar; APE - artéria pulmonar esquerda; APD
global, com aumento da trama vascular pulmonar - artéria pulmonar direita.
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tro, face a discreta repercussao hemodinamica, o diagnés-
tico de anomalia de Ebstein oferece menor dificuldade. O
ecocardiograma transformou-se em valioso auxiliar no di-
agnostico da malformacao da valva tricuspide, elemento
basico da cardiopatia em discusséo.

Na doenca de Ebstein isolada, o prognéstico é va-
riavel: se os sintomas surgirem no recém-nascido, este tem
de 30% a 50% de probabilidade de falecer antes dos dois
anos de idade e, se ap6s 0s cinco anos, o0 prognostico é
menos desfavoravelA literatura revela a idade média de
Obito em torno de 20 anos.

As manifestacdes clinicas podem ser de insuficién-
cia cardiaca ou de cianose, e as manifestacdes correlatas
ou a associacdo de graus variaveis das duas, dependen-
do da presenca ou ndo e do tamanho da comunicacgéo
interatriaf. Quando se associa um defeito do septo ven-
tricular que acarreta hiperfluxo pulmonar, o prognéstico €
tanto mais sombrio quanto maior o deféitblo caso em
discusséo, a CIV era pequena, certamente sendo res-
Fig. 5 - Ventriculo direito com dilatagio moderada e bipocontratilidade difusa ponsavel pela boa evolucdo do doente. Também séo re-
moderada; porgao atrializada por anomalia da valva trictspide. latados na literatura casos de associagéo da anomalia de
a corregdo cirurgica, com o auxilio da circulagdo extra- Epstein com CIV e CIA, nos quais a CIA era de grande ta-
Corpérea (CEC) Foi feita a abertura do atrio direitO, ob- manho e a CIV pequena, fato este que favoreceu a melhor
servando-se CIV perimembranosa de cerca de 1cm de di'evoluc;éo clinica.
ametro, valva tricispide com hiperplasia da cuspide ante- Do ponto de vista cirlrgico, a meta é controlar ini-
rior, cUspide posterior aderida ao septo interventricular € cjaimente a ICC e aguardar, em caso de recém-nascido,
implantagéo baixa. Foi feito fechamento da CIV usando ganho de peso adequado para 0 fechamento do defeito
retalho de pericardio bovino e troca da valva tricispide nterventricular e correciio da anomalia de Ebstein, através
por prétese biolégica. Em ritmo sinusal teve boa evolucéo da técnica mais indicada; em pacientes pediatricos pre-
no péS-OperatériO imediato. Evoluiu com inSUﬁCiénCia ferencia'mente através de p|astia da Va'va tricaglﬁFde
ventricular esquerda e derrame pericardico discreto, que No caso descrito, optou-se pela substituicdo da valva tri-

respondeu bem ao tratamento clinico e puncéo pericardicacgspide devido & grande deformidade da mesma.
com auxilio de ecocardiograma, no pés-operatorio tardio.
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