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Caso 6/2013 - Mulher de 56 Anos com Anomalia de Ebstein em

Insuficiéncia Cardiaca

Case 6/2013 - 56 years old Woman with Ebstein Anomaly in Heart Failure

Edmar Atik

Instituicdo: Instituto do Coragao do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo, SP - Brasil

Dados clinicos: Cansago aos esforgos progressivo tem sido
notado ha duas décadas, apesar da intervencao operatéria ha
10 anos para fechamento de comunicagao interatrial, plastia
da valva e do anel trictspide, e plicatura do atrio direito.
Atualmente, apresenta-se com cansago a pequenos esforcos,
edema de membros inferiores e em uso de furosemida,
hidroclorotiazida, amiodarona e espironolactona.

Exame fisico: Levemente dispneica, acianética, pulsos
diminuidos. Turgéncia jugular nitida a 30°. Peso: 61 kg. Altura:
154 cm. Pressao Arterial (PA): 100/65 mmHg. Frequéncia
Cardiaca (FC): 80 bpm. Saturagao de Oxigénio = 95%.
A aorta ndo era palpada na farcula.

No precérdio, ictus cordis era palpado difusamente
e havia impulsées sistélicas discretas na borda esternal
esquerda. As bulhas cardfacas eram acentuadamente
hipofonéticas e nao se auscultava sopro cardiaco. O figado
era palpado a 3 cm da reborda costal direita, com ascite
discreta. Edema de membros inferiores era moderado.

Exames complementares

Eletrocardiograma mostrava ritmo juncional e sinais
de bloqueio completo do ramo direito, com duragao de
complexo QRS (QRS) de 0,16 e complexos de baixa voltagem
em todas as derivagoes. Eixo elétrico do complexo QRS
(AQRS): +120°, eixo elétrico da onda T (AT): +180°.

Radiografia de térax mostrou drea cardiaca aumentada em
grau muito acentuado (indice cardiotoracico de 0,78), com
arcos atrial e ventricular longos e globosos. A trama vascular
pulmonar era nitidamente diminuida.

Ecocardiograma (Figura 1) mostrou acentuado aumento
das cavidades cardiacas direitas, com mobilidade ausente das
vélvulas septal, anterior e posterior da trictispide e insuficiéncia
de grau importante. O atrio e o ventriculo direitos constitufam-se
em uma Unica cavidade. As cavidades esquerdas eram muito
rechagadas e comprimidas pelo acentuado aumento das
cavidades direitas. Veia cava inferior com 31 mm e veias
supra-hepéticas muito dilatadas e com contraste espontaneo.
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A veia cava superior esquerda drenava em seio coronario
dilatado. O anel tricispide media 58 mm em relagao ao anel
mitral de 26 mm. A drea do éatrio direito era de 90,1 cm? (valor
normal < 18 cm?) e com contraste espontdneo. O ventriculo
direito tao dilatado ocupava o dpice do coragdo, mostrando
disfuncao sistélica e diastélica acentuadas, com indice de
Performance Miocardica (IPM) = 0,92.

Tomografia toracica (Figura 1) salienta 0 mesmo aspecto
mostrado pela ecocardiografia, calculando-se que o volume
diastélico final do ventriculo direito era de 508 mL/m? e do
ventriculo esquerdo de 48 mL/m?. A fungao correspondente
aos dois ventriculos, direito e esquerdo, era de 15 e de 68%,
respectivamente.

Bioquimica de sangue: Hemoglobina: 11 g/dL; ureia:
61mg/dL; creatinina: 2,07 mg/dL; Peptideo Cerebral
Natriurético (BNP): 684 pg/mL.

Diagnéstico clinico: Anomalia de Ebstein em acentuada
insuficiéncia cardfaca, mesmo apés corregao operatéria,
ha 10 anos.

Raciocinio clinico: Os elementos clinicos eram compativeis
com o diagnéstico de insuficiéncia cardiaca direita decorrente
de anomalia de Ebstein, com disfuncdo acentuada do
ventriculo direito e da valva tricGspide. A auséncia de sopro
cardiaco expressava que as cavidades direitas formavam uma
Gnica cavidade com firme aderéncia da valva trictspide no
musculo ventricular direito. A grande cardiomegalia vista na
radiografia de térax com trama vascular pulmonar diminuida
orientava ao diagnéstico dessa anomalia. Outros exames de
imagem, como o ecocardiograma e a tomografia cardiaca,
consolidaram a gravidade da anomalia, pela acentuada
dilatagao e disfuncao ventricular direita.

Diagnéstico diferencial: O quadro clinico de insuficiéncia
cardiaca direita, aliado ao acentuado aumento da drea
cardiaca na radiografia de térax, também poderia estar
presente em processos pericardicos, que se acompanham de
derrame pericérdico acentuado ou em cistos pericardicos e
ainda em tumores cardfacos.

Conduta: Em face da repercussdo acentuada da
anomalia de Ebstein, com insuficiéncia cardiaca em
classe funcional IV, dilatagdo extrema das cavidades
direitas, com nitida compressdo das cavidades esquerdas
e ainda com arritmia cardiaca, considerou-se que o
transplante cardiaco fosse a Gnica solucdo terapéutica
viavel. A correcao operatéria da anomalia de Ebstein
com necessaria substituigao da valva trictispide ndo seria
suficiente para reverter a disfuncao ventricular de longa
data e sob risco operatério extremo.
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Figura 1 - Ecocardiograma, em corte apical de 4 camaras, salienta os elementos diagnésticos da anomalia de Ebstein, com acolamento da valvula septal da tricuspide
com aumento acentuado das cavidades direitas responsaveis pelo rechago extremo das cavidades esquerdas (A), acentuado aumento do étrio direito e do seio
coronario com a valvula posterior da tricispide imovel em corte subcostal (B), e o contraste das cavidades direitas muito aumentadas e as esquerdas comprimidas em
corte transversal na tomografia toracica (C). AD: étrio direito; AE: étrio esquerdo; SC: seio coronério; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Comentarios: Apesar da anomalia de Ebstein se constituir
na de maior longevidade dentre todas as cardiopatias
congeénitas cianogénicas, raramente, no entanto, ela alcanga a
sexta década da vida. Os problemas evolutivos desfavoraveis,
mais frequentes na idade adulta, relacionam-se a insuficiéncia
cardfaca direita, as arritmias supraventriculares e ventriculares
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e aos fendmenos tromboembdlicos. Por isso, a maioria
desses defeitos deve ser operada ainda na primeira década
da vida, mesmo sem acentuados distirbios hemodinamicos,
principalmente por se considerar hoje que a operagao
cardfaca seja corretiva e até curativa, como se sucede com a
técnica do cone, introduzida em nosso meio por Da Silva'.
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