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A associacdo de doenca de Ebstein e defeito septal Partial Atrioventricular Septal Defect

atrioventricular € extremamente rara, havendo 13 casos Asggociated with Right Atrioventricular Valve
na literatura e nenhum em nosso meio. Descrevemos uma Ebstein’s Disease

paciente de 15 anos com diagndstico eco e angiografico e
confirmacao cirurgica. A ndo identificacdo de uma das
lesdes poderia comprometer o planejamento e resultado
cirdrgico.

The association of Ebstein’s disease and
atrioventricular septal defect is extremely rare with only
13 cases described in the literature and none in our coun-
try. We described a 15 year-old girl with echo and angio-
graphic diagnosis confirmed by surgery. The non-identifi-
cation of one of the lesions could impair planning and sur-
gical results.
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A associacgao de doenca de Ebstein e defeito do septodor abdominal, com antecedente pregresso de nascimento
atrioventricular (DSAV) é extremamente rara e de dificil  via parto normal com hipdéxia importante e seqiiela neuro-
diagnostico clinico. Apds a descrigdo do 1° caso por Kilby e 16gica, tendo permanecido internada no bercario durante
col, em 1956 poucos casos tém sido relatados desta asso-os trés primeiros meses de vida. Aos dois anos de idade,
ciagdo que representa aproximadamente 0,3% dos pacientegomecou a apresentar dispnéia e cianose sendo indicada
comDSAVZ, medicac&o que nao sabe referir. Nunca mais foi acompa-

Até o presente momento, apenas 13 casos foram rela-nhada regularmente.
tados, a maioria com diagnéstico cirtrgico ou durante a au- No exame fisico, apresentava-se em regular estado
topsia, provavelmente por que na época dos primeiros rela-gera|, com hipodesenvolvimento péndero-estatural (1,43m:
tos a ecocardiografia bidimensional ndo estava disponivel. 23kg), descorada +, hidratada, afebril, anictérica, ciandtica +,

Apresentamos um caso da associacao de DSAV com o estase jugular ++, freqiiéncia cardiaca (FC) de 78bpm e
doenca de Ebstein da valva atrioventricular direita, diag- resszo arterial de 180x120mmHg. Apresentavaictus visivel
no;tlcado m?dlante ecocargilogrzifla plfj|men5|clna| € cate- g halpavel no%espaco intercostal esquerdo/linha axilar ante-
terismo cardlacq ecom conflr.ma(;ao cirdrgica. Nao harelato rior, propulsivel, levantamento sistdlico do ventriculo direito
semelhante na literatura nacional. (VD), 32e #bulhas e sopro holossistélico intenso audivel nos
focos mitral e tricispide. Apresentava ainda ascite,
hepatomegalia e edema de membros inferiores. Ahemoglobina

. . . eohematdcrito eramde 15,7g/dl e 47%, respectivamente.
Paciente de 15 anos, parda, sexo feminino, encami- . ' )
nhada para avaliacdo por edema em membros inferiores e © ta_letrocardlograrna mostrava r|.tm.o smAusaI, sobre-
carga biatrial e bloqueio dos ramos direito e antero-supe-
rior esquerdo. Na radiografia de térax foi observada car-
Escola Paulista de Medicina - UNIFESP diomegalia +++ e hipofluxo pulmonar, com o bot&o adrtico
Correspondéncia: Antonio C. Carvalho - Av. Jandira, 731/23 - 04080-004 - Sdo |pcalizado a direita do torax (fig. 1). A paciente, medicada
Paulo, SP com furosemida na dose de 4mg/kg/dia e captopril na dose

Recebido para publicagdo em 2/1/97 . . - . ) .
Aceito em 9/2/97 de 3mg/kg/dia, foi encaminhada a ecocardiografia.
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Fig. 1 - Radiografia de térax demonstrando cardiomegalia com aumento pronunciado
das cavidades direitas e hipofluxo pulmonar.

O ecocardiograma (fig. 2) mostrsitus solituscon-
cordancia atrioventricular e ventriculoarterial, dilatacéo

Arq Bras Cardiol

Ebstein volume 68, (n° 5), 1997

moderada das cAmaras cardiacas e discreta hipertrofia si-
métrica do ventriculo esquerdo (VE). A analise do septo
atrioventricular revelou ampla comunicac¢déo interatrial
(CIA) tipo ostium primumsem comunicacao interventri-
cular e com dois orificios valvares bem definidos. A valva
atrioventricular esquerda apresentava aaiefte refluxo
importante. No mapeamento do fluxo em cores, o jato do re-
fluxo atingia o septo interatrial, dividindo-se neste ponto em
jatos para ambos os atrios.

Avalva atrioventricular direita foi melhor identificada
naimagem apical de quatro camaras, evidenciando-se des-
locamento importante das cUspides septal e posterior. A
cuspide anterior era ampla e estava parcialmente aderida a
parede ventricular por multiplas bandas de tecido fibroso,
apresentando falha de coaptacéo e refluxo de grau modera-
do, sem estenose. O tronco pulmonar era de calibre normal,
0 arco aortico estava a direita com aorta abdominal localiza-
da a esquerda, havendo discreto derrame pericardico.

O estudo angiografico (fig. 3) confirmou o desloca-
mento das cuspides da valva atrioventricular direita, o reflu-
X0 das valvas atrioventriculares, o alongamento da via de

Fig. 2 - Dados ecocardiogréaficos evidenciando nas figuras superiores: A) comunicacéo interatrial e o deslocamento daeitdvaa®stole e na didstatéeftda valva AV
esquerda naregido inferior esquerda; cispide anterior da valva AV direita na regido inferior direita.
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Tabela | - Casos publicados de doenca de Ebstein e DSAV

Autor Idade Sexo Tpo DSA/ Def. assoc. Cirurgia Obito
Kilby 13a F Parcial Nenhum Fech. CIA sim
Lev im M Completo TdeF Nenhuma sim
Caruso 5d M Parcial PCA, OTSVE Nenhuma sim

2m F Parcial OTSVE Nenhuma sim
Handler 20a M Parcial Nenhuma Fech. CIA nédo
Roach 5d F Interm. PCA, alt VP Nenhuma sim

3a F Parcial M Fech. Cia, troca VM sim
Yamaguchi 16m M Parcial VMDO Fech CIA, troca VT nao
Choe 2la M Parcial IM ? sim

7a M Parcial AT, IM ? ?

10d M Parcial AT ? sim
Hartyanszky 20m F Completo? VMDO, CIV Fech.CIA,plastia VT néo
Knott-Craig 6a F Intermed. Nenhum Fech.CIA,plastia VT néo
d- dias; a- anos, m- meses; PCA- persisténcia do canal arterial; OTSVE- obstrucéo do trato de saida do VE; VP- valvé\puinsofiaiéncia mitral; VMDO-
valva mitral de duplo orificio; AT- atresia tricispide; VM- valva mitral; VT- valva tricispide; CIA- comunicacédo interaiviatdhunicacéo interventricular;
TdeF- tetralogia de Fallot- Modificado de Knot-Craig e c6l

Fig. 3 - Dados angiogréaficos demonstrando nas figuras superiteéie o refluxo da valva AV esquerda e o alongamento da via de saida do ventriculo esquerdo. Na foto inferior
esquerda o VD é dilatado no seu conjunto com a valva direita (imagem negativa) deslocada, deixando VD funcionalmente pespengierantero-apical. Na regido inferior
direita aimagem do arco adrtico a direita.
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Fig. 4 - ECG de 12 derivag8es demonstrando dissociagao atrioventricular e bloqueio dos ramos direito e antero-superior esquerdo

saida de VE, além do arco adrtico a direitagihdatintera- A paciente foi submetida a tratamento cirdrgico com
trial direita-esquerda. O estudo hemodindmico demonstrou fechamento da CIA e sutura dioeftda valva atrioven-
pressdes normais em territorio pulmonar. tricular esquerda, sendo substituida a valva atrioventricular
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direita por prétese biolégica e realizada plicatura do VD grama, o transtorno de conducao intraventricular sugere
atrializado. Teve dissociag&o atrioventricular como inter- DSAV. No nosso caso ocorreu o contrario do descrito nesta
corréncia (fig. 4), sem sintomas e com boa evolucéo pés- associacao: a radiografia ndo mostrou sinais de hiperfluxo
operatéria. ou estase pulmonar, apesar dos achados clinicos de refluxo
Foirealizado teste ergométrico em esteira adidle da valva atrioventricular esquerda. O achado eletrocar-
pos-operatdrio, para avaliagdo da FC, sendo visto incre- diografico foi, no entanto, sugestivo de DSAV. A ecocar-
mento adequado com a atividade fisica, sem sintomas nemdiografia € de todo modo o método de maior utilidade no di-
arritmias, tendo entéo alta hospitalar em uso de captopril agndstico desta rara associacéo. O achado de arco aértico a

1mg/kg/dia. direita n&o foi previamente citado e acreditamos ser este o0 1°
O ecocardiograma pés-operatdrio mostrou prétese caso com esta associacao.
valvar tricispide com minimo refluxo perivalvarcléftda Um fato importante na evolucdo desta doenca € a alta

valva atrioventricular esquerda estava aberto indicando mortalidade registrada nos casos previamente relatados (9
provavel deiscéncia da sutura com refluxo valvar de grau em 13 pacientes), seja com tratamento cirdrgico ou néo (tab.
moderado. Havia uma minima comunicacéo interventricular 1). Este € o 5° caso relatado no qual houve sobrevida da pa-
muscular de 3mm com fluxo esquerda-direita no ponto em ciente apds o tratamento cirdrgico inicial. Tendo havido

que a cuspide septal foi ressecada. melhora clinica evidente no nosso caso, achou-se melhor
A paciente evoluiu em classe funcional |, melhorando nao intervir nos pequenos defeitos residuais.
os sinais de insuficiéncia cardiaca direita. A eletrocar- Dois fatores podem ter contribuido para a sobrevida

diografia dindmica de 24h realizada ap6s uma semana da altadesta paciente até a adolescéncia: 1°, a auséncia de comuni-
hospitalar, ndo mostrou sintomas, havendo dissociacao cagdo interventricular e 2°, o refluxo da valva atrioventricular

atrioventricular com FC média de 61bpm (44-99bpm). direita servindo como mecanismo de escape, impedindo o
_ hiperfluxo ou estase pulmonar que seria esperado (fato que
Discussao foi confirmado pelo tamanho normal dos vasos pulmona-

res), embora as custas de cianosespelatinteratrial direi-

A associagéo de doenga de Ebstein da valva tricUs- ta-esquerda.
pide com DSAV é extremamente rara, com 13 casos relatados E importante destacar o papel importante da ecocar-
na literatura®, dos quais so6 cinco identificados correta- diografia no diagnéstico desta associagdo, como demons-
mente mediante ecocardiografia. Este € 0 1° caso adequadatrado neste caso, uma vez que com este método comple-
mente documentado da literatura nacional. mentar pode-se identificar a lesdo completa.

O diagnostico pré-operatdrio sem ajuda da ecocar- Finalmente, é imprescindivel ressaltar a necessidade
diografia é dificil e em nenhum dos casos previamente rela- de um diagndstico pré-operatério preciso, para que o re-
tados houve esta suspeita clinica, devido, provavelmente,sultado cirdrgico venha a ser o melhor possivel. A ndo
ao fato da radiografia de térax usualmente mostrar hiperfluxo identificacédo de uma das lesdes poderia, seguramente,
pulmonar, achado que, de certa maneira, exclui o diagnosti- comprometer a evolugéo pds-operatériaimediata e tardia
co de doenca de Ebstéjralém de que, no eletrocardio-  do paciente.
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