RELATO DE CASO

Anomalia de Ebstein: relato de caso

Ebstein Anomaly: a case report

Jaci Custédio Jorge!, Bruno Lucena de Souza Pires?, Flavio Augusto Lopes Rodrigues?®

RESUMO

Justificativa e objetivos: a anomalia de Ebstein é a doenca congénita mais comum ! TSA/SBA, Presidente da Sociedade de Anestesologia de
.. 4 . ~ . ~ - L. Minas Gerais-SAMG, Responsavel pelo CET do IPSEMG,

da valva tricuspide. E caracterizada por aderéncia de porgao variavel das cispides Coordenador da equipe de anestesiologia do Hospital

posterior e septal de uma valva tricispide redundante para o interior da parede ventri- ;’zr;egtt‘;m‘l?glgg%Yézsolgip’ﬁ;g;?& Betrens
cular direita e implantada mais caudalmente em direcdo ao apice. Suas manifestacoes  vera Cruz e IPSEMG. Belo Horizonte, MG — Brasil.
clinicas bem como seu tratamento sao variaveis conforme o grau de anomalia valvar. * ME, do CET do IPSEMG. Belo Horizonte, MG - Brasil.
Relato do caso: paciente de 11 anos com diagnoéstico de anomalia de Ebstein desde

o periodo pés-natal imediato. Apresentava percentil 10 de peso e estatura; desenvol-

vimento normal. Foi indicada intervencao cirtrgica devido a quadro de dispneia aos

médios esforcos, piora da cianose e diaforese. Submetido a plicatura do VD atrializa-

do, plastia da valva tricispide com diminui¢do do anel tricispide, correcao da CIA

e CIV sob anestesia geral balanceada associada a peridural toracica. Antes de entrar

em CEC, apresentou TSV ap6s manipulagao do AD. A CEC durou 89 min e o CAo, 60

min. Saiu de CEC com adrenalina a 0,3 mcg/kg/min e milrinona a 0,75 mcg/kg/min.

Aproximadamente 15 minutos ap6s receber uma bolsa de concentrado de hemaécias,

duas unidades de plaquetas e 10 mL de gluconato de calcio 10 mL a 10%, cursou com

TV sem pulso revertida a ritmo juncional ap6s a segunda desfibrilacao. Foi transferido

para o CTI em ritmo juncional, FC: 130 BPM, PIA: 56/40 mmHg. Conclusdes: portado-

res de anomalia de Ebstein com mais de 10 anos frequentemente apresentam arritmias

cardiacas. Ha forte associagcao com vias de condugao acessorias — fendmenos de

pré-excitacao — WPW (ressalta-se que no caso em questao o estudo eletrofisiologico

pré-CEC nao evidenciou qualquer via andmala ou fendmeno de pré-excitacao). E

comum a coexisténcia de defeitos septais. O tratamento clinico-cirirgico deve ser

individualizado, sendo mandatério conhecer alteragoes cardiovasculares e hemodina-

micas associadas para otimizar o ato anestésico-cirirgico.
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ABSTRACT

Justification and objectives: Ebstein anomaly is the most common congenital disor-
der in the tricuspid valve. It is characterized by a variable portion of the posterior and
septal leaflets of a redundant tricuspid valve adhering the right ventricular wall and
caudally towards the apex. Its clinical manifestations and treatments vary according to

the degree of valve anomaly. Case report: An eleven-year-old patient diagnosed with 'ﬁiﬁ'ﬁfif@em Cruz

Ebstein anomaly since the immediate postnatal period. The patient was in the 10th Belo Horizonte, MG - Brasil
percentile of height and weight, and had normal development. Surgery was indicated Endereco para correspondencia:
due to effort dyspnea, worsening cyanosis, and diaphoresis. The patient underwent jact Custodio Jorge
plicature of the atrialized right ventricle; tricuspid valve plastic surgery to reduce the Bairro: Barro Preto
tricuspid ring, correction of interatrial and interventricular communication with the EE]P(; i‘gsgolrig -
aid of balanced, general anesthesia associated with thoracic epidural. Before initial- E-mail: jacic@globo.com
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izing extracorporeal circulation (ECC), the patient had
supraventricular tachycardia upon manipulation of the
right atrium. ECC and aortic clamping lasted 89 and
60 minutes respectively. CEC stopped with 0.3 mcg/
kg/min adrenalin and 0.75 mcg/kg/min milrinone.
Approximately 15 minutes after receiving a red blood
cell concentrate bag, two plaque units and 10 mL of 10
% calcium gluconate, he had ventricular tachycardia
without pulse that was reverted to junctional rhythm
upon the second defibrillation.The patient was trans-
ferred to ICU in junctional rhythm, heart rate: 130 BPM;
intra-abdominal pressure: 56/40 mmHg. Conclusions:
Elbstein anomaly patients aging over 10 years old
frequently have cardiac arrhythmias. There is strong
association with accessory conduction pathways —
pre-excitation phenomena — WPW (in the case under
scrutiny, a pre-CEC electrophysiological study did not
point to any anomalous pathway or pre-excitation
phenomena). Coexistence of septal defects is common.
Clinical and surgical treatment should be customized,
and the practitioners must be aware of the associated
cardiovascular and hemodynamic alterations in order
to optimize both anesthetic and surgical procedures.

Key words: Ebstein Anomaly; Congenital abnormality;
Cyanosis; Cardiac Arrhythmias.

INTRODUCAO

Embora rara, a anomalia de Ebstein é a doenca
congeénita mais comum da valva trictispide e corres-
ponde a 04 a 1,07% das cardiopatias congénitas."* E
a quarta cardiopatia cianogénica em frequéncia no
periodo neonatal, entre as demais cuja exterioriza-
cao predominante é a cianose. Foi primeiramente
descrita por Wilhelm Ebstein, em 1866, apos necrop-
sia de um jovem de 19 anos. Nao estd associada a
qualquer sindrome particular e raramente sao des-
critos defeitos extracardiacos.’

A maioria dos casos € esporadica, mas foram rela-
tadas algumas poucas ocorréncias familiares.

Estudos em animais implicam varios possiveis genes
candidatos no cromossomo 17q. Ha reduzido risco da
anomalia em fetos expostos ao litio durante a gravidez.®

Caracteristicamente ha deslocamento dos pontos
de aposicao do folheto septal e mural da valva tricis-
pide no VD, distante da juncao atrioventricular. Os
folhetos tornam-se parcialmente aderidos a parede,
ocasionando o deslocamento do anel e de seu orifi-
cio funcional. O folheto anterior € anormal e redun-
dante. A coaptagao dos folhetos raramente é adequa-
da e a maioria dos pacientes apresenta insuficiéncia
tricispide pelo menos moderada. A parte proximal
do ventriculo torna-se atrializada e a parte distal €
pequena, com paredes finas e anormais.
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Watson’, em trabalho com cerca de 500 casos,
descreveu que 48% dos pacientes cateterizados e
81% dos levados a necropsia apresentavam malfor-
macoes cardiacas congénitas associadas. A maior
parte dos defeitos associados foi do septo interatrial,
transposicao corrigida dos grandes vasos e hipopla-
sia do trato de saida do ventriculo direito. Em quase
25% dos pacientes observam-se vias de condugao
acessorias. E possivel a existéncia da anomalia de
Ebstein da valva mitral em concordancia atrioventri-
cular e ventriculoarterial.®?

MANIFESTAGOES CLINICAS

A apresentacao clinica é variavel conforme a
gravidade das alteracOes anatomicas e dos defeitos
associados.

Pacientes com altera¢oes discretas podem ser as-
sintomaticos e ter diagnostico incidental na adoles-
céncia ou na idade adulta.

Pacientes com malformagao grave tém apresenta-
¢ao neonatal cursando com cianose, cardiomegalia
e longos murmurios holossistolicos. Os ruidos cardi-
acos sao hipofonéticos, em particular o componente
trictispide da primeira bulha e o pulmonar da segunda
bulha, pela falta de coaptagao das cuspides da valva
atrioventricular direita e pelo hipofluxo pulmonar, res-
pectivamente. B, é frequente. Criangas com mais de 10
anos e adultos com frequéncia apresentam arritmias.!

Obito pode decorrer de faléncia cardiaca, hipo-
xemia e hipoplasia pulmonar. Alguns pacientes po-
dem apresentar dispneia aos esfor¢os, insuficiéncia
cardiaca direita, palpitagoes ou sincope. Pode tam-
bém haver embolia paradoxal. Em alguns neonatos
pode-se verificar melhora espontanea a medida que
héa regressao da pressao arterial pulmonar com con-
sequente melhora da capacidade do ventriculo direi-
to em prover fluxo sanguineo pulmonar.

DIAGNQSTICO

E necessario avaliar a gravidade da anormalida-
de anatomica da valva tricispide, o grau de anor-
malidade da camara direita (aumento do atrio di-
reito e diminui¢ao do VD), além das consequéncias
fisiolégicas em termos de disfuncao de VD, regur-
gitacao tricispide ou estenose. Deve-se determinar
também se a valva trictispide tem potencial para



reparo cirdrgico, documentar a presenca ou ausén-
cia de comunicacgao interatrial e se existe shunt da
esquerda para a direita. 51112

E importante, ainda, avaliar a funcéo do ventri-
culo esquerdo e identificar eventuais anormalidades
da valva mitral; definir presenca ou auséncia de vias
acessorias; determinar coexisténcia de outras lesoes
associadas; determinar grau de limitagao funcional.

Para tanto, fazem-se necessarios: avaliagao clinica
minuciosa, ECG, radiografia de térax, avaliacao com
ecodoppler-transtoracico, oximetria com o exercicio.

Podem também ser solicitados: teste de esforco,
holter, estudo eletrofisiologico (se houver histéria de
sincope ou palpitacoes ou evidéncias eletrocardio-
graficas de arritmia ou via acessoria), angiocorona-
riografia em pacientes com risco de doenca arterial
coronariana ou nos com idade acima de 40 anos, se
o reparo cirdrgico for planejado.

Indicacdes para intervencao,
reintervencao ou terapia médica

As seguintes condicoes justificam intervencao
(classe I, nivel B): capacidade funcional limitada
(NYHA>II), indice cardiotoracico superior a 65%,
cilanose importante — saturacao do oxigénio em re-
pouso inferior a 90%, regurgitacao trictispide grave
sintomatica, ataque isquémico transitoério ou aciden-
te vascular encefalico.

TRATAMENTO

O tratamento clinico objetiva diminuir os sinais
de hipoxemia e da congestao venosa sistémica. Para
tentar eliminar os fatores responsaveis por sua ma-
nutencao, como a hipertensao arterial pulmonar, a
prostaglandina E1 é utilizada a fim de aumentar o flu-
xo pulmonar pela vasodilatacao arterial pulmonar,
promovendo, assim, a diminuicao da insuficiéncia
tricispide bem como do desvio de sangue pela co-
municagao interatrial, da direita para esquerda. Ao
lado de medidas gerais, como oxigenag¢ao adequada
e de drogas vasoativas, como dobutamina e/ou do-
pamina, pode haver reversao do quadro alarmante
que se expressa precocemente. Cerca da metade dos
pacientes que nao se apresentem com defeitos asso-
ciados manifestam melhora.5*
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Nao ocorrendo melhora ou na existéncia de ou-
tros defeitos associados, faz se necessaria interven-
¢do cirtrgica. A anomalia de Ebstein s6 devera ser
reparada por cirurgioes cardiacos especialistas em
cardiopatias congénitas. Todo esfor¢o deve ser feito a
fim de preservar-se a valva tricispide nativa quando
se opta por intervencao (classe I, nivel C).

As operacdes anastomoticas tipo Blalock-Taussig e
variantes diminuem a hipoxemia, mas nao interferem no
grau de insuficiéncia tricispide responsavel pela conti-
nuidade do quadro congestivo venoso sistémico, evoluti-
vo e fatal. Sao, por isso, de pouco valor pratico. Em face
da hipotrofia da parede ventricular, incapaz de manter
o débito cardiaco, a correcao operatdria por plastica ou
mesmo por substituicao valvar, como acontece em ida-
des maiores, nao € factivel no periodo neonatal. A opera-
cao de Fontan podera ser a melhor op¢ao em pacientes
com estenose tricispide e/ou VD hipoplasico.

Arritmias atriais sao frequentemente tratadas no
momento da cirurgia.

Intervengoes nao cirtrgicas podem incluir o fe-
chamento percutaneo de comunicagao interatrial na
vigéncia de acidente vascular cerebral/ataque isqué-
mico transitério ou cianose induzida por exercicio
em individuos sem comprometimento hemodinamico
ou sintomas significativos; e correcoes de arritmias
atriais quando nao hé outra indicagao para cirurgia
ou mesmo antes da cirurgia se esta esta indicada.

MANEJO ANESTESICO

Retardo no efeito é esperado ap6s administragao
endovenosa do anestésico em funcao de partilha e
diluicao no atrio direito aumentado.™

Os maiores desafios durante a anestesia incluem
depressao da funcao do VD e reduzido fluxo na ar-
téria pulmonar, piora da hipoxemia por aumento na
magnitude do shunt direita-esquerda intracardiaco
e, ainda, o desenvolvimento de taquiarritmias supra-
ventriculares. Pressao aumentada de AD pode ser in-
dicio de faléncia de VD.

As medidas farmacolégicas e ventilatérias sao fo-
cadas em minimizar efeitos metaboélicos e mecanicos
da ventilagao sobre a pés-carga do VD e na manuten-
cao da sua contratilidade.

Em caso de forame oval patente, aumento na pres-
sao de AD acima da pressao de AE pode ocasionar
shunt intracardiaco direita-esquerda pelo forame oval.
Hipoxemia arterial ou embolia aérea paradoxal no pe-
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riodo perioperatério pode resultar de shunt de sangue
ou ar através de um forame oval previamente fechado.

PROGNOSTICO E ACOMPANHAMENTO _

Com satisfatéria plastia da valva, com ou sem co-
nexao cavopulmonar bidirecional, o prognéstico em
médio prazo é bom. Poderao ser constatadas arrit-
mias tardias. Com a substituicao da valva, os resulta-
dos sao menos satisfatérios.®

Todos os pacientes com anomalia de Ebstein de-
vem ser acompanhados regularmente por cardiolo-
gista, em especial os seguintes itens (classe I, nivel
C): cianéticos; cardiomegalia substancial (indice
cardiotoracico superior a 64%); funcao do VD (que
pode piorar e gerar congestao); regurgitacao ou es-
tenose tricispide no paciente previamente operado;
degeneracao e/ou infec¢cao de uma bioproétese val-
var ou trombose e/ou infeccao de valvula mecani-
ca; arritmia atrial recorrente; arritmias ventriculares;
bloqueio cardiaco total.

Antibioticoprofilaxia s6 esta indicada em pacientes
cianoticos, nos primeiros seis meses apos reparo ou se
uma proétese valvar foi colocada (classe IlI, nivel B).

RELATO DO CASO

Trata-se de paciente nascido por cesariana,
com idade gestacional de 40 semanas, pesando
2,4 kg, com 41 cm de comprimento, gestacao sem
intercorréncias. Apresentou cianose ao nascimen-
to, feito diagnostico ecocardiografico no pés-natal
imediato — anomalia de Ebstein. Foi encaminhado
ap6s alta hospitalar para acompanhamento clini-
co-cardiologico.

Retornou aos 11 anos ao servigo de cirurgia car-
diovascular devido a quadro de dispneia aos médios
esforcos, piora da cianose e diaforese.

Ao exame fisico pré-operatorio apresentou-se
com estatura e peso no percentil 10 (135 cm de altura
e 28 kg), eutrofico, desenvolvimento normal, coope-
rativo, corado, acianético.

Desenvolvimento: sentou aos cinco meses, andou
com um ano e trés meses, falou aos nove meses.
= ACV: bulhas normorritmicas, hipofonéticas, so-

pro diastolico 4+/6+, B3 foco adrtico acessorio;
= AR: Murmirio fisiol6gico sem ruidos acessorios;
= AD: Figado a 1 cm do rebordo costal D.
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Ecocom 1 ano

FEVE: 80%;

dimensao ventriculo direito: 18 (03-15);

atrio direito: aumentado;

septo interatrial: integro;

valva tricispide: regurgitacao moderada, folhe-
to septal acolado no septo, imével,

septo ventricular: integro, abaulado para a esquerda;
VD: aumentado com por¢ao de entrada atrializada;

= doppler: regurgitacao moderada a importante,
valva tricispide de 25 mm, valva mitral de 11,3
mm relacao T:M:1:2,2.

Os ecocardiogramas até os cinco anos nao evi-
denciaram shunts intracardiacos, apesar de a crianca
apresentar cianose no perinatal.

Eco pré-operatario

FEVE: 80%;
AD: aumentado;
septo interatrial: comunicac¢ao interatrial tipo
ostium secundum de 3,1 mm, shuntD - E;

= valva tricispide: folheto medial aderido com co-
aptagao baixa, com insuficiéncia moderada;

= septo interventricular: comunicacao interventri-
cular muscular de 3,0 mm, shunt D - E;
VD: dilatado, com atrializacao da via de entrada;
doppler: gradiente trictispide maximo: 15 mmHg.

Procedimento anestesioldgico

Discutiu-se e optou-se por realizar indugao inalatéria
com O, a 33% e N,O a 66% até a vendclise. Logo apos a ve-
noclise retirou-se o N,O e introduziu-se escalonadamente
sevoflurano até 1,3 CAM. Puncionou-se artéria radial E
cateter 22G. O cirurgiao cardiovascular, ap6s vérias tenta-
tivas de puncao das veias jugulares internas sem sucesso,
requisitou o aparelho de ultrassonografia, com o qual se
verificou alteracao anatémica bilateral da artéria caroti-
da. A veia jugular interna localizava-se lateralmente a veia
com inclinacao da cabeca a aproximadamente 45°.

Infundiu-se logo apés: fentanil 3 mcg/kg, etomi-
dato 0,4 mg/kg e rocurdnio a 0,5 mg/kg. A intubacao
ocorreu ap6s 3 min.

Peridural toracica entre T7-T8 com ropivacaina
0,25% 8 mL e morfina 2 mg.



Ato cirlrgico

Cirurgia proposta: plicatura do VD atrializado,
plastia da valva trictispide com diminuicao do anel
trictispide, correcao da CIA e CIV.

No decorrer da cirurgia, antes da CEC, procedeu-se a
estudo eletrofisiologico, o qual nao evidenciou alguma
via anomala ou qualquer fendmeno de pré-excitacao.

Antes de entrar em CEC, exibiu TSV ap6s manipu-
lacao do atrio D.

Duracao da CEC: 89 min, CAo: 60 min.

Saida de CEC com adrenalina 0,3 mcg/kg/min e
milrinona a 0,75 mcg/kg/min.

Na andlise gasométrica arterial ap6s a CEC verificou-
-se queda da hemoglobina (16,6 — 6,9 mg/dL), acidose
(pH: 7,27, PCO2: 35 mmhg, BIC: 16 mmol/L, BE: -9,9), hi-
perglicemia (360 mg/dL), lactato aumentado (1,5 vez o
valor de referéncia) e hipocalemia (2,9 mEq/L), célcio
ionico (1,34 mmol/L - VR: 1,16-1,32 mmol/L).

Reposicao de uma bolsa de concentrado de he-
macias, duas unidades de plaquetas e gluconato de
célcio 10 mL a 10%.

Em torno de 15 minutos apoés as reposi¢oes o pa-
ciente tinha TV sem pulso prontamente revertida a
ritmo juncional ap6s a segunda desfibrilagao.

Foi transferido para o CTI em ritmo juncional, FC:
130 bpm, PIA: 56/40 mmHg.

Eco p6s-operatorio

dimensao VD: 29 (07-18).

VE dimensao diastélica: 32 (33-45).
valva trictspide: normal, refluxo leve.
VD: aumentado, TEI: 0,39.

doppler: regurgitacao tricispide leve.
disfuncao diastélica do VD.

CONCLUSAOQ

A anomalia de Ebstein é uma cardiopatia congé-
nita complexa, com amplo espectro de apresentacao
anatomica e clinica. Seu manejo deve ser individua-
lizado. Conhecer suas diferencas anatémicas, varia-
veis hemodinamicas e malformacgoes associadas sao
imperativos para um bom manejo do seu portador,
otimizando, assim, sua longevidade.
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