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Caso 1/2011 - Adolescente de 15 anos de Edad, del Sexo Masculino,
con Insuficiencia Tricuspide Congénita que Simulaba Anomalia de

Ebstein

Edmar Atik
Clinica Privada do Dr. Edmar Atik

Aspectos clinicos

Desde el nacimiento, era conocida la presencia de la
insuficiencia tricispide por supuesta anomalia de Ebstein,
exteriorizada por soplo cardiaco auscultado en las primeras
horas de vida. A lo largo del tiempo, el paciente permanecié
con cansancio discreto a grandes esfuerzos y sin medicacién
especifica, teniendo desarrollo pondero estatural normal.
Hace 6 meses, debido al aumento progresivo de las cavidades
cardiacas derechas y también al hallazgo de disfuncién
ventricular derecha por resonancia nuclear magnética, se
consider6 la necesidad de correccién operatoria del defecto.

En examen fisico, el paciente presenté buen estado
general, eupneico, con buen color, pulsos normales, con
peso de 72 kg y altura de 1,73 m. La PA estaba en 110/80
mmHg y la FC en 82 Ipm. La aorta no fue palpada en la
farcula. Precordio: impulsos sistélicos discretos en el borde
esternal izquierdo e ictus cordis difuso en el 4°y 5° espacios
intercostales izquierdos. Los ruidos eran normofonéticas y se
auscultaba soplo sistélico y diastélico, +/++ de intensidad,
grosero, en los 3y 4° espacios intercostales izquierdos en el
borde esternal con irradiacién al area mitral y borde esternal
derecho. El higado no era palpado.

Examenes complementarios

Electrocardiograma - desde el nacimiento, mostraba
senales de bloqueo completo de rama derecha con duracién
de QRS de 0,14"".

Radiografia de térax - muestra acentuado aumento del
drea cardiaca a costa de las cavidades derechas, arco medio
escavado y trama vascular pulmonar disminuida (Figura 1).

Ecocardiograma - mostraba acentuada regurgitacion
tricispide y aumento de las cavidades derechas. Habia
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dilatacién pronunciada del anillo tricGspide y adherencia de
la vélvula septal en el septo ventricular, con discreta movilidad,
orientando por lo tanto hacia el diagnéstico de la anomalia
de Ebstein. La cavidad de ventriculo derecho correspondia
a 54 mm, la del ventriculo izquierdo a 36 mm y la funcién
ventricular derecha por el método de Simpson era de 44,0%. A
lo largo del tiempo, se not6 dilatacién progresiva del ventriculo
derecho de 25 mm de didmetro con 14 meses, y de 54 mm a
los 15 anos de edad. En esos periodos, el ventriculo izquierdo
conservé el mismo didmetro de 37 mm (Figura 2).

Resonancia nuclear magnética - confirmé el mismo
diagndstico con acentuado aumento de las cavidades derechas
y disfuncion del ventriculo derecho.

Diagnostico
Anomalia de Ebstein con acentuada insuficiencia tricGspide y
disfuncion de ventriculo derecho, en paciente poco sintomdtico.

Razonamiento clinico

El diagndstico de la insuficiencia trictspide fue facilmente
establecido y la anomalia de Ebstein sugerida desde el
comienzo por la ecocardiografia. Mientras tanto, esa imagen
puede ser confundida y criterios mas rigurosos y precisos
deben ser evocados.

Diagnostico diferencial

Confundida con la anomalia de Ebstein por el
ecocardiograma, cualquier otra alteraciéon de la vélvula
tricispide, congénita o adquirida, podria exteriorizarse
clinicamente de la misma manera y con las mismas
implicaciones en relacion a la conducta establecida.

Conducta

La correccién operatoria del defecto fue considerada
en vista de la progresion de las alteraciones surgidas de la
insuficiencia tricspide crénica, desde el nacimiento, y con
disfuncién del ventriculo derecho.

En la operacion, la vélvula trictspide era trivalvulada, pero
con displasia acentuada. Las vélvulas eran afiladas y la valvula
septal no estaba adherida al septo ventricular, sino rectificada
enfrente a la dilatacion acentuada del anillo tricdspide y con
ventriculo derecho muy dilatado. Apartado el diagnéstico de
anomalfa de Ebstein, las valvulas anterior y posterior fueron
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Fig. 1 - Radiografia de térax en periodo post operatorio inmediato muestra
acentuado aumento de las cavidades derechas, arco medio escavado y trama
vascular pulmonar disminuida, como la del pre operatorio, sugestiva de la
anomalia de Ebstein.

retiradas y sustituidas por prétesis biolégica nimero 31, en
circulacién extracorpérea a 28°C.

La evolucién inmediata fue complicada por fibrilo-flutter
en el 1°y 2° dias post operatorios, controlada con amiodarona
y reversion eléctrica por dos veces. Hubo desaparicion del
soplo cardiaco y los eximenes complementarios exhibian
aun los mismos aspectos del preoperatorio.

Consideraciones

La vélvula septal de la tricGspide con movilidad reducida
y rectificada falseaba la impresién diagnéstica presuntiva de
la anomalia de Ebstein. El verdadero diagnéstico anatémico,
establecido en la operacién, descarté tal anomalia como
causa de la insuficiencia trictispide, presente desde
el nacimiento. La malformacién triclspide vista en la
operacion es raramente encontrada en la especialidad
pediatrica, pero se comporta como cualquier causa de
insuficiencia tricispide congénita con buena tolerancia
evolutiva, ya vimos que el paciente era poco sintomético, a
pesar de la magnitud del defecto. En esa anomalia, importa
establecer conducta operatoria en época oportuna a fin
de impedir la evolucién desfavorable, lo que acontece
cuando el ventriculo derecho muestra sefales de deterioro
acentuado de la funcién. Por eso, hoy, se reconoce como
ideal que la intervencion quirdrgica sea realizada antes de
la aparicion de cualquier disfuncion ventricular. Por fin,
es importante recordar que los indices prohibitivos y de
mal pronéstico se refieren a valores superiores a 180 ml/
m? y a 80 ml/m? de los volimenes diastélico y sistélico de
ventriculo derecho.

Fig. 2 - Ecocardiograma muestra el aumento acentuado de las cavidades
derechas en corte apical de 4 cdmaras, en A, la valvula septal de la tricuspide
poco movil y “adherida” al septo ventricular y sin coaptacion con las otras
valvulas en corte paraesternal en eje corto en B, permitiendo la acentuada
insuficiencia tricispide en C.

Arq Bras Cardiol 2011; 96(1): e1-e2

e2



