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DADOS CLINICOS

Crianca do sexo feminino, nascida a termo com 2,8 kg
por parto cesario. Mdae primigesta negava uso de
medicacBes durante a gravidez. A alta hospitalar ocorreu
dois dias ap6s nascimento, com a crianga mamando bem e
sem sinais ou sintomas de cardiopatia congénita.

Aos 6 meses de idade, a crianca foi encaminhada ao
nosso Servico com histéria de cansaco as mamadas,
sudorese abundante e taquicardia mesmo em repouso.

Com o diagnéstico confirmado, iniciada terapéutica com
diurético e programados retornos semestrais. Com 3 anos
de vida a crianga comecgou a apresentar queixa de cansago
aos esforcos moderados e cianose com saturacdo periférica
de 80% em ar ambiente.

No exame fisico estava em bom estado geral, cianética
+/4+, normotensa € com ganho pdndero-estatural
adequado. O ictus cordis normoposicionado, bulhas
normofonéticas e auséncia de sopros. Abdome normal.
Extremidades bem perfundidas, pulsos presentes e
simétricos.

ELETROCARDIOGRAMAEHOLTER
Ritmo sinusal com blogueio atrioventricular de primeiro
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grau, frequéncia 115 bat/min. SAQRS entre +90° e +180°,
PR 200 ms, QRS 80 ms. Eixo desviado para direita, com
sobrecarga atrial direita (Figura 1).

O Holter ratificou os achados eletrocardiograficos e
mostrou presenca de ectopia supraventricular isolada.

Fig. 1 — Eletrocardiograma com intervalo PR prolongado e
sobrecarga de atrio direito frequentemente observado na doenca
de Ebstein
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RADIOGRAMA

Situs solitus visceral em levocardia. Area cardiaca
aumentada com predominio de camaras direitas e indice
cardiotoracico de 0,60. Trama vascular pulmonar normal
(Figura 2).

Fig. 2—Radiografia de térax pré-operatéria com cardiomegalia a
custa das cavidades direitas

ECOCARDIOGRAMA

Situs solitus em levocardia. Doenca de Ebstein com
insuficiéncia valvar trictspide moderada a importante,
comunicacdo interatrial (CIA) ostium secundum grande,
com 11 mm, e disfuncdo sistdlica do ventriculo direito (VD).
O anel da valva trictspide media 32 mm, havia importante
aderéncia do folheto septal e 0 VD apresentava-se com
mais de 50% de sua cavidade atrializada (indice de Celemajer
de 1,5). Ao Doppler, o fluxo pela CIA era bidirecional, a
pressao sistélica no VD de 24 mmHg e os indices de funcédo
diastélica normais.

DIAGNOSTICO

Desde o inicio o ecocardiograma definiu o diagnostico
como doenca de Ebstein, tendo detalhado os aspectos
anatdmicos e logo permitindo o acompanhamento clinico
rigoroso. O balanceamento das variaveis: insuficiéncia
valvar triclspide, tamanho da comunicacéo interatrial e a
contratilidade do VD foram responsaveis pela evolucéo e
gravidade do quadro hipoxémico [1].

Com o tratamento clinico ndo obtendo sucesso em
diminuir os sinais de hipoxemia e congestdo venosa
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sistémica, foi indicado o tratamento cirdrgico antes da total
deterioragédo da funcéo do VD, j& que a paciente estava em
classe funcional 111 (NYHA) e, portanto, com risco de
policitemia e eventos de embolia paradoxal [1,2].

A operacdo deveria prioritariamente visar a preservacéo
da valva tricispide com plastia, evitando-se implante de
prétese, porém a maior preocupagdo era com o importante
grau de disfungéo do VD, o qual poderia exigir uma correcéo
cavopulmonar superior bidirecional (Glenn bidirecional)
adicional [1,2].

OPERACAO

Esternotomia, administragéo de heparina, introducéo de
canulas em aorta e veias cavas, auxilio da circulacédo
extracorp6rea (CEC) com hipotermia moderada a 28°C.
Pincamento da aorta, cardioplegia sanguinea, anterégrada,
hipotérmica a 4°C e intermitente a cada 20 minutos.

Apés a abertura do atrio direito, foi encontrada
importante displasia de valva tricispide com grande por¢ao
aderida ao VD, espessamentos e fusdes comprometendo
principalmente o folheto anterior.

Iniciada plastia valvar segundo a técnica de Carpentier,
com plicatura longitudinal da parede do VD, desinsercéo
do folheto anterior e parte do posterior junto ao anel
tricispide, rotagdo no sentido horario e reinsergédo [3],
porém sem sucesso no teste de competéncia com solugédo
fisioldgica, ap6s diversas tentativas de ajustes.

Assim, foi optado por troca valvar ressecando-se a valva
displésica e passando os pontos na regido atrial de tal sorte
gue 0 seio coronario restasse posicionado abaixo do anel
da protese implantada, situagdo ndo habitual em paciente
n&o portador de doenga de Ebstein e que necessita de troca
valvar trictspide.

A necessidade de proétese suscitou a divida quanto a
biolégica ou mecanica, fato controverso, ja que a
degeneracdo das proteses biolégicas na posicao trictspide
parece ocorrer mais lentamente em relacdo as colocadas
nas cavidades esquerdas, porém a calcificacdo resulta em
disfuncdo e necessidade de trocas em médio prazo,
principalmente em criangas de menor idade. Por outro lado,
as baixas pressdes nas cavidades direitas predispdem a
formacéo de trombos pelas proteses mecénicas [4]. Apesar
destas ponderagdes, optou-se por implantar uma proétese
mecénica n°31, bivalvular, moderna e de baixo perfil.

A CIA ostium secundum foi fechada com placa de
pericardio bovino, apesar da grande preocupagdo com a
funcionalidade do VD, que poderia necessitar ou ndo do
Glenn bidirecional.

A desconexdo da CEC foi suportada com a ajuda de
inotropicos, ap6s 110 minutos de auxilio da CEC e 86
minutos de isquemia miocardica, mantidos na unidade de
terapia intensiva por sete dias. Ap0s este periodo, a paciente
evoluiu bem clinicamente, com derrame pericardico discreto
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e derrame pleural moderado, os quais foram revertidos com
a introducgdo de corticoide oral e fisioterapia respiratoria.
Recebeu alta hospitalar no 13° dia de pos-operatorio, em
uso de digital, diurético e warfarina sodica.

Fig. 3 - Radiografia de térax pés-operatdria com diminuigéo da
area cardiaca e protese mecanica em posicao trictspide

Acompanhada no ambulatério hd 3 meses, esta
acianotica, com bom ganho péndero-estatural, sem queixa
de cansago, em controle do INR, com diminuicdo da area
cardiaca na radiografia de torax (Figura 3) e ecocardiograma
demonstrando disfungdo de ventriculo direito de grau
discreto.
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