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Anomalia de Ebstein: um estudo de caso
Ebstein's anomaly: a case study
La anomalia de Ebstein, un estudio de caso

Rhaiane Evelyn Simmer Schunk!, Rhainer Victor Simmer Schunk!, Amanda Rodrigues Lessa'*,
Guilherme Rodrigues Lessal, Ana Carolina Rocha Auer!, Cesar Quintaes Freitas Lima Filho?,
Melchior Luiz Lima?, Héber Souza Melo Silva?.

RESUMO

Objetivo: Estudar, a partir da literatura, um caso de Anomalia de Ebstein, expondo as caracteristicas clinicas
apresentadas no momento e a evolucao do paciente, no estado do Espirito Santo. Detalhamentos do Caso:
Masculino, 62 anos, buscou o servi¢o especializado queixando-se de fadiga e dispneia. Historico patolégico
pregresso de hipertensao, obesidade, diabetes, insuficiencia cardiaca, dextrocardia, cardiomegalia, anomalia
de Ebstein, fibrilagdo atrial paroxistica e infarto agudo do miocérdio. Histérico familiar de cardiopatia e habitos
de etilismo e fumo. Na admissao apresentava-se com dispneia progressiva classificagdo funcional NYHA IV.
Ao ecocardiograma transtoracico, aumento importante de cadmaras direitas, disfuncdo diastélica grau | e
anomalia de Ebstein. Foi operado com troca valvar tricispide (prétese bioldgica n°33) e cirurgia de
revascularizagdo do miocardio em descendente anterior, com tempo de circulagido extra-corporea em 142
minutos, sem intercorréncias, evoluindo bem e recebendo alta. Atualmente paciente encontra-se em casa,
em acompanhamento. Considera¢gdes Finais: A anomalia de Ebstein € uma cardiopatia congénita,
geralmente conduzida e corrigida na infancia, entretanto, ha alguns casos individualizados em adultos. Seu
manejo deve ser diferenciado conhecendo suas distingdes anatdmicas, variaveis hemodinadmicas e
morbidades associadas, categéricos para um bom manejo do seu portador, revigorando sua qualidade de
vida.

Palavras-chave: Anomalia de Ebstein, Cardiologia, Cirurgia cardiaca.

ABSTRACT

Objective: To study, based on the literature, a case of Ebstein's Anomaly, exposing the clinical characteristics
presented at the time and the patient's evolution, in the state of Espirito Santo. Case Details: Male, 62 years
old, sought the specialized service complaining of fatigue and dyspnea. Past pathological history of
hypertension, obesity, diabetes, heart failure, dextrocardia, cardiomegaly, Ebstein's anomaly, paroxysmal
atrial fibrillation, and acute myocardial infarction. Family history of heart disease and drinking and smoking
habits. On admission, he presented with progressive dyspnea NYHA IV functional classification. Transthoracic
echocardiogram showed significant enlargement of the right chambers, grade | diastolic dysfunction and
Ebstein's anomaly. He was operated on with tricuspid valve replacement (biological prosthesis No. 33) and
coronary artery bypass graft surgery in the anterior descending, with cardiopulmonary bypass time of 142
minutes, without complications, progressing well and being discharged. Currently, the patient is at home, under
follow-up. Final Considerations: Ebstein's anomaly is a congenital heart disease, usually managed and
corrected in childhood, however, there are some individualized cases in adults. Its management must be
differentiated, knowing its anatomical distinctions, hemodynamic variables, and associated morbidities,
categorical for a good management of its carrier, reinvigorating their quality of life.
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RESUMEN

Objetivo: Estudiar, con base en la literatura, un caso de Anomalia de Ebstein, exponiendo las caracteristicas
clinicas presentadas en el momento y la evolucion del paciente, en el estado de Espirito Santo. Detalle del
caso: Varon, 62 afios, acude al servicio especializado por fatiga y disnea. Antecedentes patolégicos de
hipertension, obesidad, diabetes, insuficiencia cardiaca, dextrocardia, cardiomegalia, anomalia de Ebstein,
fibrilacion auricular paroxistica e infarto agudo de miocardio. Antecedentes familiares de enfermedades
cardiacas, habitos de beber y fumar. Al ingreso presenté disnea progresiva de clasificacion funcional NYHA
IV. El ecocardiograma transtoracico mostré agrandamiento significativo de cavidades derechas, disfuncion
diastélica grado | y anomalia de Ebstein. Fue intervenido con recambio valvular tricispide (prétesis biologica
n°® 33) y cirugia de revascularizacién coronaria en descendente anterior, con tiempo de circulacion
extracorpérea de 142 minutos, sin complicaciones, con buena evolucion y alta. Actualmente, el paciente se
encuentra en casa, en seguimiento. Consideraciones finales: La anomalia de Ebstein es una enfermedad
cardiaca congénita, generalmente manejada y corregida en la nifiez, sin embargo, existen algunos casos
individualizados en adultos. Su manejo debe ser diferenciado, conociendo sus distinciones anatémicas,
variables hemodindmicas y morbilidades asociadas, categoricas para un buen manejo de su portador,
dinamizando su calidad de vida.

Palabras clave: Anomalia de Ebstein, Cardiologia, Cirugia cardiaca.

INTRODUCAO

Trata-se de uma malformacdo congénita rara, caracterizada por anormalidades da valva tricispide e do
Ventriculo Direito (VD), clinicamente variavel, desde uma condicdo critica em neonatos até adultos
assintomaticos. O diagnéstico é confirmado, ao Ecocardiograma Transtoracico (ECOTT), com o
deslocamento apical do folheto septal da valvula tricispide em 28 mm/m2 em comparagdo com o folheto
anterior da vélvula mitral. A farmacoterapia inclui diuréticos, controle de ritmo e terapia para disfuncgéo sistélica
ventricular esquerda. O tratamento cirdrgico é indicado em casos de insuficiéncia tricispide acentuada (classe
NYHA Il ou IV) ou deterioracdo da capacidade funcional (YUAN SM, 2017; CONNOLLY MH e QURESHI MY,
2020; HOLST KA, et al., 2019).

A ecocardiografia transtoracica € o exame usado para o0 diagnostico, avaliagdo anatémica inicial e
acompanhamento da anomalia. Também é recomendado imagens de Ressonéncia Magnética Cardiovascular
visto que ela fornece informacdes complementares as obtidas na ecocardiografia, incluindo a quantificacéo
do tamanho e funcao do ventriculo direito e visualiza¢do da anatomia da valva tricispide (QUERESHI MY, et
al., 2019; YANG D, et al., 2018; NEIJENHUIS RML, et al., 2021).

A abordagem para tratamento € determinada pela apresentacao clinica e idade do paciente, sendo que os
componentes do manejo incluem o monitoramento, gerenciamento médico e de arritmias, intervencéo
cirirgica ou por cateter. Muitos pacientes sdo assintomaticos e necessitam apenas de monitoramento,
enquanto outros apresentam sintomas e requerem terapia médica de suporte e intervenc¢éo cirargica. Todos
0s pacientes devem ser submetidos a monitoramento regular para determinar a necessidade de terapia
médica, cirurgia ou intervencao por cateter ou reintervenc¢do cirdrgica (STOUT KK, et al., 2019).

Posto isso, objetivamos estudar, a partir da literatura, um caso de Anomalia de Ebstein, expondo as
caracteristicas clinicas apresentadas no momento e a evolucao do paciente, no estado do Espirito Santo.

DETALHAMENTO DO CASO

O presente artigo foi conduzido como um estudo de caso observacional e descritivo. Para fins legais, foi
aplicado o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), elaborado de forma a elucidar o objetivo do
estudo, a importancia da participacdo do paciente, e a manutencdo do anonimato a partir do aceite de
colaboracao por ele. Foram esclarecidas todas as questfes éticas, os riscos e as duvidas. O documento foi
formulado em duas cépias, lido e assinado pelo participante e pelo pesquisador.
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J.L.A, 63 anos, casado ha 30 anos, professor aposentado, residente de Vitéria, Espirito Santo. Internou
em servico especializado (Unidade Coronariana) no dia 16/08/2020 apresentando um quadro de dispneia
progressiva Classificagdo Funcional NYHA V. Histérico patoldgico pregresso de Hipertensédo Arterial
Sistémica (HAS), Diabetes Mellitus (DM), Insuficiéncia Cardiaca (IC), obesidade mérbida, dextrocardia,
cardiomegalia, Anomalia de Ebstein, Fibrilag@o Atrial Paroxistica e insuficiéncia venosa, infarto do miocéarido
descoberto através de cateterismo datado entre 2000 e 2002, cirurgia de protese de fémur por queda de
prépria altura e retirada de veia safena direita em 2019. Nega alergias.

Possui histérico familiar de cardiopatia e habitos de etilismo e fumo. Relata ter parado de fumar ha 15
anos, chegando a fumar 20 magcos/dia. Em uso de Diovan HCT 320/25mg, Concardio 5mg, Acido
Acetilsalicilico 100mg 1x/dia, Apixaban 4mg 2x/dia, Crestor 20mg 1x/dia, Furosemida 40mg 2x/dia,
Espironolactona 25mg 1x/dia, Glifage XR500 2x/dia, Dapglifozina 10mg 1x/dia, Alopurinol 300mg, Trazodona
50mg 1x/dia, Zolpidem 10mg 1x/dia e uso tépico de 6xido zinco + nistatina 3x/dia, cetoconazol 2% 30g 3x/dia
e dexametasona creme 0,1% 3x/dia

Ao exame fisico, frequéncia cardiaca (FC): 93 bpm, Pressdo Arterial (PA): 101/52 mmHg, Murmurio
Vesicular Fisiologico (MVF) reduzido bilateralmente em bases, saturando 96%, abdome globoso de dificil
avaliacdo devido a adiposidade aumentada, MMII apresentando dermatite ocre, linfedema crénico e celulite
em MMI (em tratamento com Doxiciclina desde 13/08/2020), panturrilhas livres.

Os exames de imagem evidenciaram radiografia de térax apresentando Dextrocardia (Figura 1) com
cardiomegalia e congestéo pulmonar, USG de abdome com hepatopatia congestiva e aumento de calibre de
veias supra-hepéticas e cava inferior.

Figura 1 — Radiografia de Térax evidenciando dextrocardia e cardiomegalia.

Fonte: Schunk RES, et al., 2021.

Ao Ecocardiograma Transtoracico (ETT) em 05/08/2020 (trazido pelo paciente): atrio esquerdo (AE)
40mm, ventriculo esquerdo (VE) 9/9/48/37, fracdo de ejecdo (FE) 63%, ventriculo direito (VD) dilatado
(50mm), Dextrocardia, VE com funcdo preservada, anomalia de Ebstein com insuficiéncia de tricispide
importante (IT), VD e atrio direito (AD) dilatados e hipocontratil, presséo sistélica de artéria pulmonar (PSAP)
50mmHg.
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Na internacao foi realizado Doppler Venoso de MMII que identificou juncdo safeno-femoral esquerda
incompetente, sem trombose evidente; Doppler Arterial de MMII evidenciando ateromatose do segmento
fémuro-popliteo tibial sem estenose significativa bilateralmente e Doppler de Carétidas demonstrando
estenose bilateral de 20%. Em 25/08/2020 ETT: artéria aorta (AO) 24mm didmetro diastélico, AE 37mm, VE
43/27/9/9, FE 62% (aumento importante de camaras direitas), disfungdo diastdlica grau I, IT importante, PSAP
45 mmHg.

Em 26/08/2020 foi realizado cateterismo evidenciando oclusdo de artéria descendente anterior com
colateral bem desenvolvida de mudltiplas origens. No dia 27/08/2020 CATE (comunicado equipe para troca
valvar e revascularizacdo). Iniciado dobutamina 10ml/h (5mcg/kg/min) com posterior desmame no mesmo
dia. Aguardando melhora da funcé@o renal para programacdo de plastia mitral e revascularizacdo (entre
27/08/2020 até 07/09/2020).

P&s-operatdrio imediato de troca valvar tricispide (prétese bioldgica N°33) + cirurgia de revascularizacdo
miocardica da artéria mamaria-DA em 08/09/2020. Tempo de circulacdo extracorpdrea de 142 minutos, sem
necessidade de concentrado de hemacias e plaquetas. Paciente chegou da cirurgia instavel
hemodinamicamente em uso de dobutamina 60 mi/h (10 mcg/kg/min), noradrenalina 30ml/h (0.3mcg/kg/min),
nitroprussiato soédico 5ml/h, em I0T/VM/PCV, permanecendo em uso de drogas vasoativas até dia
15/09/2020.

Ecocardiograma Transesofégico (ETE) apés procedimento: VE com tamanho e fungéo preservado. VD
apresenta aumento moderado e hipocinesia de grau moderado. Prétese bioldgica em posicao tricispide com
abertura e movimentagdo normal de seus folhetos. Fluxo laminar através da valva. Auséncia de regurgitagdo
central ou periprotética. Insuficiéncia mitral de grau discreto. Em ETT 10/09/2020: VE normal, VD com
disfuncao leve (milrinona + dobutamina). Prétese tricispide normofuncionante (graduagcao maxima 4 e médio
2). Sem derrame pericardico (janela ainda limitada)

Tomografia computadorizada (TC) em 16/09/2020 mostrando pulmdes pouco insuflados com densidade
difusamente heterogénea, opacidades em vidro fosco associado a espessamento regular dos septos
interlobulares de forma difusa, com predominio medular, sugerindo congestao pulmonar. Moderado/volumoso
derrame pericardico. Dextrocardia com aumento da &rea cardiaca. ETE com VE normal, VD com importante
disfuncdo, prétese normofuncionante, imagem sugerindo derrame pericardico com muita fibrina e
trabeculacdes.

Sendo realizado drenagem de pericardio (material organizado/liquido/coagulo e fibrina) no dia seguinte,
com cultura de secre¢do mediastinal negativa. Eletrocardiograma (ECG) com taquicardia atrial/flutter com alto
grau de bloqueio. Exames laboratoriais ndo demonstraram alteracdes, ndo houve sinais infecciosos e fungéo
renal estdvel no momento.

Em 22/09/2020 foi implantado marcapasso bicameral definitivo (procedimento tecnicamente dificil e
demorado devido Anomalia de Ebstein e dextrocardia do paciente). Paciente evolui pés procedimento de
forma hemodinamicamente estavel em baixas doses de nitroprussiato de sédio, ferida operatéria sem sinais
flogisticos, lucido e orientado em tempo e espaco, interagindo com o examinador, sem déficits neuroldgicos
ou focais, pupilas isocoéricas e fotorreagentes.

Apresentava ritmo cardiaco regular em dois tempos, bulhas hipofonéticas sem sopro audivel, PA
130/68mmHg, PA média 89mmHg, FC 78bpm no comando de marcapasso, presenca de dreno Blake de
mediastino com contetido hematico; MVF sem ruidos adventicios, sem esforco respiratério, saturando 94%
com cateter nasal de oxigénio a 2L/min, intervalando com ventilacéo n&o invasiva sem intercorréncias; diurese
presente quantificada por sonda vesical de demora e com bom débito urinario; abdome globoso, flacido, sem
visceromegalias ou massas palpéaveis, indolor a palpacdo e aceitando dieta oral, evacuagdo presente e
glicemia controlada; exames laboratoriais sem alteracdes, sem febre nas Ultimas 24 horas e em uso de
vancomicina e cefepime (dia 6/7)

Tomografia de térax (TC) em 28/09/2020: em analise comparativa a exame anterior datado de 16/09/2020,
destaca-se: introducao de dreno pericardico a esquerda com resolugdo praticamente total da colegdo nessa

REAC | Vol. 34 | DOI: https://doi.org/10.25248/REAC.e8616.2021 Pagina4de 7


https://doi.org/10.25248/REAC.e8616.2021

s%acervo+ | N -
A index base Revista Eletronica Acervo Cientifico | ISSN 2595-7899

topografia. Aumento das atelectasias/consolidacdes posteriores nos pulmdes. A conduta a partir do dia
28/09/2020, uma vez que o paciente evoluia favoravelmente, foi seguir com reabilitagdo, sentar-se fora do
leito, deambular com auxilio, evoluindo com alta definitiva em 09/10/2020. J4 em seu domicilio em 22/10/2020
foi constatado que constatamos ele evoluia bem, sem intercorréncias ou queixa e estava em
acompanhamento ambulatorial.

DISCUSSAO

Uma vez que alguns dados cientificos acerca da Anomalia de Ebstein ainda sdo um pouco escassos,
expandimos o recorte temporal para apresentarmos os achados epidemiolégicos do nosso estado, esperando
contribuir com outros estudos desta natureza. Trata-se de um defeito na Valvula Tricispide com risco
estimado na populacdo em geral de 1 em 20.000 nascidos vivos, sem predilecdo por nenhum dos sexos
(LUPO PJ, et al., 2011; CORREA-VILLASENOR A, et al., 1994; PRADAT P, et al., 2003).

A predisposi¢éo genética para anomalia de Ebstein é considerada heterogénea. Nesta anomalia os pontos
de ancoragem dos folhetos da tricUspide estdo deslocados dentro do Ventriculo Direito. Como resultado, o
folheto septal fica encurtado enquanto o folheto anterior sofre ampliagéo, o atrio direito fica bem maior que o
normal e também é comum encontrar Forame Oval Patente (FOP) ou Defeito do Septo Atrial (DSA). A valvula
anormal pode provocar regurgitacdo para o atrio direito e a regurgitagdo somada a um pequeno VD efetivo
pode provocar faléncia cardiaca. Também é possivel que ocorra shunt sanguineo do Atrio Direito (AD) para
o Atrio Esquerdo (AE) através do FOP/DSA. O ventriculo direito atrializado geralmente tem paredes finas e
demonstra baixa contratilidade (BENSON DW, et al., 1999; KELLE AM, et al., 2016; POSTMA AV, et al., 2011;
VAN ENGELEN K, et al., 2013; ATTENHOFER JOST CH, et al., 2005).

A apresentagdo clinica varia amplamente. Em geral, os sintomas estdo relacionados ao grau de
anormalidade anatdbmica e a magnitude do shunt interatrial da direita para a esquerda. Pode ser fatal no Gtero
ou logo ap6s o nascimento se houver cardiomegalia grave, hipoplasia pulmonar devido a cardiomegalia
macic¢a ou insuficiéncia cardiaca (QUERESHI MY, et al., 2018).

Individuos com deslocamento acentuado da tricispide podem, desde a infancia até a fase adulta,
desenvolver regurgitagdo grave, insuficiéncia cardiaca direita, pressdo atrial direita elevada e cianose
acentuada. Estes acometimentos sdo devidos ao shunt interatrial direito-esquerdo. Por outro lado, pacientes
com deslocamento apical menos acentuado ou que apresentem alteracfes anatbmicas brandas podem
permanecer assintomaticos durante a idade adulta (QUERESHI MY, et al., 2019).

Adicionalmente, a idade precoce de manifestacdo foi frequentemente associada a outras lesbes
cardiacas, particularmente defeito do septo atrial e estenose pulmonar, que predispdem a cianose por conta
do shunt da direita para a esquerda e a apresentagdo clinica também variou de acordo com a idade no
momento diagnostico, endossando a intervencéo e o manejo precoces como forma de contengdo dos agravos
esperados (QUERESHI MY, et al., 2019).

Deve-se suspeitar de anomalia de Ebstein em bebés, criancas e adultos cianéticos, também em individuos
gue apresentem regurgitacdo tricispide com ou sem insuficiéncia cardiaca e naqueles que apresentam
embolia sistémica paradoxal ou arritmias. O diagnéstico pode ser suspeitado clinicamente, mas é confirmado
pela identificacdo de deslocamento apical da inser¢ao do folheto da valvula tricispide septal em 28 mm / m2
indexado pela area de superficie corporal em comparagéo com a insergdo do folheto da valvula mitral anterior.
Isso € mais comumente demonstrado na visdo ecocardiogréfica transtoracica apical de quatro camaras
(QERESHI MY, et al., 2018).

A ecocardiografia transtoracica é geralmente o exame chave para o diagnostico, avaliagdo anatémica
inicial e acompanhamento da anomalia de Ebstein. Também é comumente recomendado imagens de
Ressonancia Magnética Cardiovascular porque ela fornece informacées complementares as obtidas na
ecocardiografia, incluindo a quantificacdo do tamanho e fung¢éo do ventriculo direito, além da visualizacéo da
anatomia da valva tricuspide (QUERESHI MY, et al., 2019; YANG D, et al., 2018; NEIJENHUIS RML, et al.,

2021).
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A abordagem para tratamento é determinada pela idade do paciente e apresentacao clinica. Os
componentes do manejo sdo monitoramento, gerenciamento médico (incluindo alivio temporario dos sintomas
antes da cirurgia), gerenciamento de arritmias e intervencgéo cirdrgica ou por cateter. Muitos pacientes nao
apresentam sintomas e requerem apenas monitoramento, enquanto outros sdo sintomaticos e requerem
terapia médica de suporte e intervencdo cirlrgica. Todos os pacientes devem ser submetidos a
monitoramento periddico para determinar a necessidade de terapia médica, cirurgia ou intervengéo por cateter
ou reintervencéo cirdrgica (STOUT KK, et al., 2019).

O intervalo de tempo para monitoramento varia com a gravidade da doenca e o estagio fisiolégico do
paciente. Para pacientes assintomaticos, a recomendacdo € o monitoramento a cada 12 meses. Para
pacientes com regurgitacao tricispide leve a moderada, recomenda-se avaliacdo a cada um a dois anos.
Avaliacao adicional é indicada se o paciente desenvolver novos sinais ou sintomas cardiovasculares.

O monitoramento deve incluir avaliagdo clinica, avaliagdo de arritmias, eletrocardiograma, ecocardiografia
transtorécica abrangente e ressonancia magnética cardiaca. Em adultos, a RMC é recomendada a cada um
a dois anos em pacientes sintomaticos e a cada trés a cinco anos em pacientes assintomaticos. Quanto ao
gerenciamento médico, segundo a literatura, séo categorizados os tipos de abordagem especificamente para
neonato sintomatico, crianga sintomatica, adulto sintomatico, profilaxia contra tromboembolismo e
endocardite, arritmias e abordagem gestacional (STOUT KK, et al., 2019). A correcao cirirgica deve ser
evitada no periodo neonatal, pois o risco de mortalidade é alto (10 a 25 por cento) (KNOTT-CRAIG CJ, et al.,
2007, KNOTT-CRAIG CJ, et al., 2008; STARNES VA, et al., 1991).

Para a maioria dos neonatos sintomaticos o manejo médico de suporte com terapia intensiva neonatal
avancada é preferivel com o objetivo de atrasar a cirurgia 0 maximo possivel. Contudo, a cirurgia pode ser
necesséria para aqueles que ndo conseguem ser retirados do ventilador ou apresentam anormalidades
metabdlicas persistentes. Para intervencdo cirdrgica ou cateterizagdo em adultos e criancas existem
numerosos critérios de acordo com as diretrizes de doencas cardiacas congénitas adultas da American
College of Cardiology/American Heart Association de 2018, o que inviabiliza uma meng¢éo sucinta (STOUT
KK, et al., 2019).

A anomalia de Ebstein é uma malformacgdo cardiaca congénita complexa, com grande diferenca de
apresentagéo anatdémica e clinica. Sua gestéo precisa ser particularizada. Suspeita-se de anomalia de Ebstein
em pacientes cianéticos, com regurgitagdo tricspide, insuficiéncia cardiaca e nas arritmias. Conhecer suas
caracteristicas anatémicas, variaveis hemodinadmicas e malformac¢fes associadas séo decisivos para um bom
manejo, otimizando, assim, a longevidade do paciente.
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