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Caso 1/2015 Homem de 76 Anos de Idade com Anhomalia de

Ebstein em Evolucao Natural

Case 1/2015 A 76-year-old Male Patient with Ebstein Anomaly in Natural Course
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Dados clinicos: cansaco de pequenos a médios esforgos ha
2 meses com episddios de palpitagoes precordiais. Ignorava a
existéncia de cardiopatia, nunca recebeu medicagdo especifica
ao longo da vida e nao relatava cianose. Foi medicado com
furosemida, hidroclorotiazida, cido acetilsalicilico (AAS) e losartana
com melhora dos sintomas. Exames laboratoriais mostraram
hematias (H) = 6.800.000/mm?; hematdcrito (Hct) = 63%;
hemoglobina (Hg) = 20,6 g/dL; ureia de 103; creatinina de 2,03;
peptideo natriurético cerebral (BN P) = 286.

Exame fisico: eupneico, cianético +, pulsos arritmicos,
turgéncia jugular ++. Peso de 65 kg, altura de 170 cm,
pressao arterial (PA) de 100/60 mmHg, frequéncia cardiaca
(FC) de 82 bpm, saturagao de oxigénio de 88%. Aorta (Ao)
palpada + na fdrcula.

No precérdio, ictus cordis difuso no quarto e quinto espago
intercostal esquerdo (eice) e impulsées sistélicas discretas na
borda esternal esquerda (BE E). Bulhas cardiacas hipofonéticas;
sopro sistolico, +, rude, borda esternal esquerda e ponta.
O figado nao era palpado.

Exames complementares

Eletrocardiograma (ECC) mostrou ritmo de fibrilagao atrial
e sinais de sobrecarga diastélica de ventriculo direito (VD) e
hemibloqueio anterossuperior do ramo esquerdo. O complexo
QRS era de baixa voltagem com morfologia qr em V1, RS
em V6 com distarbio final de condugdo pelo ramo direito.
AQRS: - 70°, AT: + 30°(Figura 1).

Radiografia de térax mostrou area cardiaca aumentada
em grau moderado (indice cardiotoracico: 0,61), decorrente
das cavidades direitas. A trama vascular pulmonar era
discretamente diminuida, o arco médio escavado e havia
aumento do botao aértico. (Figura 1).

Ecocardiograma (Figura 2) mostrou valva trictspide
displésica e espessada, com acolamento da clspide septal
de 19 mm, com falha de coaptagao central e acentuada
insuficiéncia tricspide. As cavidades direitas eram muito
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dilatadas (VD = 47 mm; ventriculo esquerdo — VE = 38 mm;
AE = 41 mm; Ao = 36 mm), sendo a area do atrio direito
acrescida da do VD atrializado (com 56,5 cm?), do VD
funcional (com 17,6 cm?), do AE (com 13,9 cm?) e do VE (com
15,6 cm?). indice de Celemajer calculado em 1,2. A veia cava
inferior era dilatada com 23 mm, com contraste espontaneo.
O anel trictspide tinha 57 mm, o mitral 35 mm, o pulmonar
20 mm e o adrtico 24 mm. Fragao de ejecao do VE de 66%
e as artérias pulmonares com 14 mm. Havia forame oval com
shunt bidirecional com septo atrial abaulado para a esquerda.
A pressao sistdlica de VD era de 30 mmHg.

Diagnéstico clinico: anomalia de Ebstein com displasia
acentuada da valva tricGspide e acentuada insuficiéncia
tricispide, com hipoxemia discreta crénica em evolugao natural.

Raciocinio clinico: os elementos clinicos de cardiopatia
cianogénica com hipofluxo pulmonar e hipoxemia de longa
data se expressam por cansaco e elevagao do hematécrito.
As bulhas hipofonéticas orientam a normoposicao arterial e o
hipofluxo pulmonar, decorrentes de insuficiéncia tricGspide
acentuada e com sopro sistélico discreto, pela contiguidade
de camaras de baixa pressdo. O atrio direito, o VD atrializado
e o VD funcional comportam-se como verdadeira camara
Gnica. Sobrecarga diastélica de VD no eletrocardiograma
(ECG) orienta o diagnédstico da insuficiéncia trictspide.
Radiografia de térax salienta o aumento acentuado
das cavidades direitas com trama vascular pulmonar
discretamente diminuida. Esses elementos, em conjunto,
orientam o diagnéstico da anomalia de Ebstein.

Diagnéstico diferencial: cardiopatias com hipoxemia e
dilatagao das cavidades direitas sao também encontradas em
evolugdo natural na estenose pulmonar de longa duracao,
mas com sobrecarga sistdlica de VD. Dificilmente outras
cardiopatias se exteriorizam da maneira exposta.

Conduta: Em face da repercussao hipoxémica de longa
data, com manifestacoes clinicas desfavoraveis, considerou-se
até a operacgao cardifaca para substituicdo valvar trictspide,
apesar do risco maior em vista da idade avangada do paciente.
Para tal, outros estudos da viabilidade do VD se mostram
necessarios, para determinar mais adequadamente a fungao
do VD e, por sua vez, para reforgar a conduta mais adequada.
Como precaugao, foi adotada conduta clinica viabilizando o
tratamento da arritmia cardiaca e da insuficiéncia cardiaca,
tendo principalmente como foco a idade avangada do paciente.

Comentarios: raros casos semelhantes de anomalia de
Ebstein sdo encontrados em evolucao natural em idades
igualmente avangadas'. E conhecido de que apenas 5%
desses pacientes sobrevivem naturalmente além da 5° década
da vida. O fato é que mesmo com insuficiéncia trictspide
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Figura 1 - Radiografia de térax mostra area cardiaca aumentada, a custa das cavidades direitas com trama vascular pulmonar proxima do normal. Eletrocardiograma
salienta a fibrilagéo atrial com sobrecarga diastélica de ventriculo direito e hemibloqueio anterior esquerdo.

acentuada, por vezes sdo identificados esses casos que
extrapolam os fend6menos de compensagao cardiaca a tao
longo prazo. Pode-se afirmar que essa anomalia se torna bem
tolerada desde que o VD se mostre com fungao preservada,
como parece ter ocorrido nesse paciente. No entanto, quando
o VD mostra disfungao, a evolugao se torna encurtada,
imposta pela maior sobrecarga de volume. A arritmia cardiaca
supraventricular, como a fibrilagao atrial, acresce maior risco

a essa evolugao, dada a possibilidade maior da formagao
de trombos e embolias. Mesmo com o conhecimento de
evolugao potencialmente desfavoravel, a dificuldade de
indicacao cirdrgica reside em aspectos adquiridos, como
fibrose miocardica e alteragdes hipoxémicas em outros érgaos,
como rim e figado, e que, sem duvida, acrescem riscos em
paciente com idade avangada. Daf a orientago l6gica para
a conduta clinica expectante.
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Figura 2 - Ecocardiograma apical de 4 camaras salienta, em A, o grande aumento das cavidades cardiacas direitas com acolamento nitido da ctspide septal no septo
interventricular (seta). O septo interatrial esta abaulado para a esquerda e as cavidades esquerdas rechagadas nitidamente. Em corte subcostal, nota-se o aumento
acentuado do &trio direito (AD) em B e, no corte de eixo longo, na borda esternal, o grande aumento do ventriculo direito (VD), com ventriculo esquerdo (VE) rechagado

posteriormente, em C. AE: trio esquerdo.
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