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E apresentado caso de um paciente de 62 anos de ida- Ebstein’s Anomaly in the Elderly
de com anomalia de Ebstein. Apesar de importantes altera-
¢Oes anatdmicas, o paciente era assintomatico até os 61 A case of a 62-year-old patient with Ebstein's anomaly
anos. Estudam-se aspectos de anatomia, dados clinicos e dgs presented. Despite the severe anatomical abnormalities,
exames complementares, ressaltando-se as particularida- he was asymptomatic until 61 years of age. Anatomic
des do caso em questao. aspects, clinical features and the diagnostic techniques
used are analyzed.
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Aanomalia de Ebstein davalva tric(spide € umamalfor- sgdios de dispnéia paroxistica noturna e importante edema
magcao rara, com incidéncia ao redor de 1:20.000 nascidoSge membros inferiores.

vivos e prevaléncia de cerca de 0,5% dentre os pacientescom N exame de admiss&o, estava em regular estado geral,
cardiopatia congénitzEm 1866 Wilhelm Ebstein descreveu hidratado, acianGtico, com mucosas hipocoradas ++/IV.
adoenca, postulando com grande clareza suas conseqUéncie)Qpresemava pressao arterial de 120/80mmHg, pulso=
sobre o coracao direitomas é datada de 1949 a primeira 88bpm, frequiéncia cardiaca= 92bpm, temperatura 36,7
descricdo da anomalia em paciente ¥ivo Pulsos cheios e simétricos. Notava-se enchimento jugular
Por ser variavel a severidade da alteragé@o anatomica, g¢ o angulo da mandibula com a cabeca inclinadald@0
também variavel € o curso clinico da doenga, num espectrogyame do precordio, ndo se via nem se palpava o ictus
que abrange desde manifestacdes leves com inicio naidadergis. A ausculta, o ritmo era irregular, sugestivo de fibri-
adulta até insuficiéncia cardiaca intra-Gtero lacdo atrial; percebia-se desdobramento de 12 e 22 bulhas e
O presente artigo descreve o caso de um portador de 4 presenca de uma 32 bulha. N&o se ouviam sopros. No exa-
anomalia de Ebstein com importante comprometimento me do abdémen, o figado era palpavel a 12cm do rebordo
anatémico, porém assintomatico até os 61 anos de idade,cgstal direito, com um evidente pulso hepatico. Havia
quando se iniciaram as manifestagdes clinicas que levaramggema de parede abdominal e regido pré-sacra, € umimpor-
ao diagndstico. tante edema de membros inferiores.
O paciente foi internado e medicado com digoxina,
Relato do Caso furosemida, espironolactona e captopril. Os exames com-
plementares mostraram: hemograma; 3530000 hem, VCM=
Homem de 62 anos de idade, assintomatico até ha um 78,4, HCM= 25,1, CHCM= 32,0: Hb= 9,0, VG= 28,1.
ano, quando teve inicio quadro progressivo de dispnéia aosanisocitose ++, poiquilocitose +, hipocromia +, micro-
grandes para médios esforgos e edema ascendente de mengjtose ++, macrocitose +. Reticuldcitos= 0.6%. 3000 leuc,
bros inferiores. Procurou auxilio médico na cidade de ori- contagem diferencial normal. 77000 plaquetas. Realizada
gem, onde recebeu tratamento com digoxina, bumetamida investigacao complementar para pancitopenia (dosagem de
e captopril, com melhora relativa. Encaminhado ao ambu- ferrg, transferrina, CTLF, pesquisa de perda sangiiinea via
latério de Cardiqlogia dq Hospita}I de Qlinicas apos oito _digestiva - parasitologico de fezes, endoscopia digestiva alta
meses, com queixa de piora da dispnéia aos esfor¢os, epig pajxa - aspirado e biopsia de medula 6ssea), que definiu o
diagndstico de anemia ferropriva por ingesta inadequada.
Exame metabdlico: normal, eletrocardiograma (fig. 1): rit-
Curitiba, PR mo de fibrilagéo atrial com freqiéncia ventricular média=
Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parana - Curitiba 60bpm; complexos QRS alargados do tipo QR gm V
Colrr_espondén.cia: Enio E. Guérios - Rua Gal Carneiro, 181 - 11° - Depto Clinica QRR’S em \4 e V3’ Compativeis com b|oqueio de ramo di-
Médica - Cardiologia - 80060-900 - Curitiba, PR reito. Radiografia de térax (fig. 2): importante cardiome-
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Aceito em 1/10/96 galia as custas de atrio direito (AD), com indice cardiotora-
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Fig. 1 - Eletrocardiograma - ritmo de fibrilag&o atrial; bloqueio de ramo direito.

cicode 0,9, contorno cardiaco em forma de baléo e pediculosemelhantes: grande aumento do AD, com dimensao da re-
estreito. Vascularidade pulmonar pobre. No perfil, nota-se gido “atrializada” do VD= 73mm, medida no diametro
aporcao retroesternal inferior clara e a superior preenchida, transverso, no corte apical de quatro camaras do exame
devido a hipoplasia da porgédo sinusal e aumento da porgadranstoracico. Soma das areas do AD e porgéo “atrializada”
infundibular do ventriculo direito (VD) Ecocardiografia do VD=142cm; soma das areas do AE, ventriculo esquer-
transtoracica e transesofagica (fig. 3): mostraram achadosdo (VE) e VD funcional= 118,4cinValva trictspide com
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galia, deslocamento inferior de 48mm das cuspides septal
e posterior da valva tricispide, com aderéncia as paredes do
VD (fig. 2 e 3) e funcéo contrétil diminuida do VD, o paci-
ente passou a apresentar sintomas apenas na 72 década de
vida, ndo obstante sua intensa atividade fisica como lavrador.
A segunda particularidade é a longevidade atingida
pelo paciente. Embora haja descri¢bes esporadicas de casos
com anomalia de Ebstein com mais de 70 anos, menos de
5% dos pacientes vivem mais de 50 &ndsm-se que a
sobrevida média em portadores da anomalia isolada ou, no
maximo, associada com CIA, seja de 25 &hbatores que
podem afetar adversamente o prognéstico séo o diagnésti-
codadoenca nainfancia, insuficiéncia cardiaca classe fun-
cional Ill ou IV, presenca de cianose por shunt direita-es-
guerda, indice cardiotoracico acimade 0,65 (no caso, 0,9) pre-
Fig. 3 - Ecocardiograma transtoracico: valva tricispide (setas) com aberturaa 4,8cm senca de insuficiéncia tricuspide e anomalias associddas
abaixo do anel atrioventricular. AD- atrio direito; VE- ventriculo esquerdo; VT- valva Celemajer e cdl descreveram, ser fator de risco signifi—
triclspide; VDA- ventriculo direito atrializado. cante para mortalidade, o dado ecocardiografico da area
compreendida pelo AD e porgéo “atrializada” do VD (no

caso, 142c) superar a soma das areas do atrio esquerdo,

cuspides septal e posterior acoladas em varios pontos, emyg e D funcional (no caso, 118,4@rFoi demonstrado
toda a sua extensao, a parede do VD (fig. 3), com abertura

a 48mm abaixo do nivel do anel atrioventricular. Fluxo
transvalvar tricispide normal. Auséncia de estenose e insu-
ficiéncia tricispide. Septo interatrial integro. VE com di-
mensdes e fungdo normais. Movimento paradoxal do septo
interventricular. VD funcional com contratilidade diminu-
ida, sem obstrucéo de via de saida. Valva pulmonar normal.
Tronco e artérias pulmonares com calibres normais; veias
hepaticas bastante dilatadas.

Com o diagnostico firmado de anomalia de Ebstein, o
paciente foi compensado clinicamente e retornou para con-
trole ambulatorial apés quatro meses, com significativa
melhora clinica.

Discussao

As caracteristicas anatdmicas basicas na anomalia de
Ebstein sdo: a) o deslocamento inferior das cuspides septa
e posterior da valva tricispide do anel valvar para dentro do
VD, najuncéo entre as suas porcdes de entrada e trabecula
Geralmente a cUspide septal € a mais deslocada, aceitand
se como critério diagnostico um desnivel de mais de 8mm/
n? de superficie corporal, ou de mais de 20mm, para o adul-
to% e b) adisplasia, em geral assimétrica, de uma ou mais
cuspided’® Avia de entrada do VD incorpora-se assim ao
AD, formando a por¢éo “atrializada” do VD; a sua porgéo
funcional passa a compreender apenas as zonas trabecul
e de saida.

Aintensidade e a época de aparecimento dos sintomas
dependem da severidade da insuficiéncia tricispide, da fun-
¢do ventricular direita e da presencga ou ndo de uma comu-
nicacao interatrial (CIA) Descreve-se que, em 50% dos
casos, estes se iniciam nainfancia, em 40% na adolescénci
e, em apenas 10%, acima dos 25 anos deidugig resi-
dea primeira partiCUIaridade docasoem queStéo: apesar da ig. 2 - Radiografia de torax - A) cardiomegalia as custas de atrio direito, com indice
importantes alteragfes anatdmicas, com grande cardiome-cardiotoracico=0,9; B) no perfi, porgéo retroesternal inferior clara e superior preenchida.
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por Gentles e c&lque a presenca de uma CIAtambém con- sobrevida de nosso paciente, tornando-se uma boa ilustra-
corre adversamente para a sobrevida desses pacientes. Pogao da possibilidade de sobrevida prolongada e livre de sin-
sivelmente a auséncia de tal anomalia associada e a auséntomas, mesmo na presenca de uma forma anatémica grave
cia de insuficiéncia tricispide tenham contribuido para a da anomalia de Ebstein.
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