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A Técnica do Cone para Correcao da Anomalia de Ebstein:
Resultados Imediatos e em Longo Prazo

Cone Reconstruction in Ebstein’s Anomaly Repair: Early and Long-term Results

José Pedro da Silva', Luciana da Fonseca da Silva®, Luiz Felipe R Moreira’, Lilian Maria Lopes?, Sénia Meiken
Franchi?, Alessandro Cavalcante Lianza®, José Francisco Baumgratz?, Glaucia Maria P Tavares?

Instituto do Coragao (Incor) do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo’; Hospital Beneficéncia
Portuguesa de Sao Paulo?, Sao Paulo, SP, Brasil

Resumo
Fundamento: As principais correcoes da anomalia de Ebstein (AE) baseiam-se na reconstrucao monocuspide da valva
tricaspide e sao limitadas pela frequente necessidade de substituicao ou pela alta reincidéncia de insuficiéncia valvar.

Objetivo: Avaliar a viabilidade e os efeitos da correcao anatémica da anomalia de Ebstein com a técnica do cone na
evolucao clinica dos pacientes, na funcao da valva tricispide e na morfologia do ventriculo direito.

Métodos: Foram comparados os dados clinicos, ecocardiograficos e radiolégicos de 52 pacientes consecutivos, com
idade média de 18,5 + 13,8 anos, submetidos a técnica do cone, obtidos nos periodos pré-operatério, pés-operatério
imediato (POI) e em longo prazo (POL).

Resultados: Houve dois 6bitos hospitalares (3,8%) e mais dois durante o seguimento. A classe funcional média de
insuficiéncia cardiaca pré-operatéria de 2,2 melhorou para 1,2 ap6s 57 meses de seguimento médio de 97% dos pacientes
(p < 0,001). O grau médio de insuficiéncia triciispide pré-operatéria de 3,6 diminuiu para 1,6 no POI (p < 0,001),
mantendo-se em 1,9 no POL (p > 0,05). A area funcional indexada do VD aumentou de 8,53 = 7,02 cm?*/m? no pré-
operatério para 21,01£6,87 cm?’m? no POl (p < 0,001), mantendo-se inalterada em 20,28 *= 5,26 cm*m? no POL
(p > 0,05). O indice cardiotoracico médio foi reduzido de 0,66 + 0,09 para 0,54 = 0,06 (p < 0,001) em longo prazo.

Conclusao: A técnica do cone apresentou baixa mortalidade hospitalar, corrigindo a insuficiéncia tricispide de maneira
eficaz e duradoura, com a restauracao da area funcional do ventriculo direito, permitindo o remodelamento reverso do
coracao e a melhora clinica na maioria dos pacientes em longo prazo. (Arq Bras Cardiol 2011; 97(3) : 199-208)

Palavras-chave: Anomalia de ebstein/fisiopatologia, anomalia de Ebstein/cirurgia, valva tricispide/cirurgia, periodo
perioperatorio.

Abstract
Background: The main Ebstein anomaly (EA) repairs are based on the monocusp reconstruction of the tricuspid valve and are limited by the
frequent need for replacement or the high recurrence of valve regurgitation.

Objective: To evaluate the feasibility and effects of anatomical repair of Ebstein’s anomaly using the cone reconstruction technique on patients’
clinical evaluation, tricuspid valve function and right ventricular morphology.

Methods: We compared the clinical, echocardiographic and radiological data of 52 consecutive patients, with a mean age of 18.5 = 13.8
years, submitted to the cone reconstruction technique, obtained in the preoperative, early postoperative (EPO) and long-term (LPO) periods.

Results: There were two in-hospital deaths (3.8%) and two more during the follow-up. Mean functional class of pre-operative heart failure
improved from 2.2 to 1.2 after 57 months of mean follow up of 97% of patients (p <0.007). The mean degree of preoperative tricuspid
regurgitation decreased from 3.6 to 1.6 in the EPO (p <0.0017), remaining at 1.9 in LPO period (p> 0.05). The indexed RV functional area
increased from 8.53 = 7.02 cm?/m? preoperatively to 21.07 = 6.87 cm?/m? in the EPO (p <0.001) and remained unchanged at 20.28 = 5.26
cm?/m? in LPO period (p> 0.05). The mean cardiothoracic ratio was decreased from 0.66 + 0.09 to 0.54 = 0.06 (p <0.001) in the long term.

Conclusion: The cone technique showed low in-hospital mortality, resulting in an effective and long-lasting repair of tricuspid regurgitation,
restoring the functional area of the right ventricle and allowing reverse remodeling of the heart and clinical improvement in most patients in the
long term. (Arq Bras Cardiol 2011; 97(3) : 199-208)
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Introducao

A anomalia de Ebstein, em razdo da complexidade
das alteragoes anatomicas e funcionais que envolvem a
valva trictspide e o ventriculo direito (VD), tem suscitado
o desenvolvimento de diferentes técnicas cirdrgicas para
sua correcao.

Em 1972, Danielson e cols." desenvolveram uma técnica
de plastia da valva tricaspide, modificada da operagao de
Hardy?, que se tornou um dos procedimentos mais utilizados
no tratamento da anomalia de Ebstein. Essa técnica, que inclui
a plicatura transversal da porcao atrializada do VD, resulta em
valva tricispide formada por folheto tnico (monoctspide)
coaptando-se com o septo interventricular. Entretanto, a
necessidade de se ter a valvula anterior grande e mével para
alcangar o objetivo de corrigir a insuficiéncia atrioventricular
(AV) direita limita essa operagao para um grupo restrito de
variagoes anatdmicas, sendo necessdria a substituicao da valva
tricispide em 36% a 65% dos casos™®.

Carpentier e cols.® relataram uma nova técnica em
1988, com plicatura longitudinal do ventriculo direito
e reposicionamento da valva AV direita para o nivel
anatomicamente correto, com remodelamento do anel
valvar e reforgo com anel protético, obtendo boa morfologia
do ventriculo direito, e mostrando-se capaz de aplicar esse
procedimento a maioria das apresentagoes anatdmicas da
doenca, mas a mortalidade hospitalar foi elevada (14%) em
sua série inicial, com complicagbes frequentes no longo prazo.
Publicagao subsequente de técnica similar mostrou incidéncia
alta de insuficiéncia tricispide moderada e importante”.

Em 1989, desenvolvemos uma nova técnica cirtrgica,
denominada reconstrugao conica da valva tricispide,
visando a sua reconstrugao a semelhanca da valva normal®.
De 1993 em diante, uniformizamos os conceitos técnicos
dessa operagao e passamos a utiliza-la, rotineiramente, no

Caracteristicas clinicas pré-operatorias dos 52 pacientes

tratamento dos pacientes com anomalia de Ebstein. Essa
operagao foi aplicada aos primeiros 40 pacientes consecutivos,
com mortalidade de 2,5% e sem nenhuma troca valvar, com
excelente resultado ecocardiografico imediato, melhora
clinica e baixa incidéncia de reoperagoes no seguimento em
médio prazo®.

Objetivos

Avaliar a viabilidade da técnica do cone para a anomalia
de Ebstein, avaliando seus efeitos na evolugao clinica dos
pacientes e nas morfologias e fungdes da valva trictspide
e do ventriculo direito no pés-operatério imediato e em
longo prazo.

Métodos

As operagoes foram realizadas no Hospital Sao Joaquim da
Real e na Benemérita Associagao Portuguesa de Beneficéncia
de Sao Paulo, por dois cirurgides da mesma equipe.

A avaliagao ecocardiogréfica em longo prazo foi realizada
no Instituto do Coragao do Hospital das Clinicas da
Universidade de Sao Paulo (INCOR), apés a obtencao do
consentimento informado e a aprovagdo do projeto pela
comissao de ética em pesquisa da Faculdade de Medicina da
Universidade de Sao Paulo sob o n? ndmero 055/05.

Populacao do estudo

O objeto deste estudo sdo 52 pacientes portadores de
anomalia de Ebstein submetidos, consecutivamente, a
correcao cirdirgica com a técnica do cone, entre novembro
de 1993 e dezembro de 2006, cujos dados clinicos estao
mostrados na Tabela 1. O tratamento cirdrgico foi indicado
seguindo critérios usuais previamente descritos’, tendo sido
possivel a aplicagdo da mesma técnica a todos os pacientes

Variavel

Valores

|dade: faixa (média + DP)

0,25a49 anos (18,5 + 13,8)

Sexo
Masculino 28 (53,8%)
Feminino 24 (46,2%)
Cianose 30 (58%)
Edema 3(5,8%)
Cardiomiopatia do VE 2(3,8%)
Defeitos cardiacos associados
CIA - Forame oval 46 (88,5%)
Via de condugéo acesséria  (WPW) 12 (23,1%)
CIv 1(1,9%)
Estenose pulmonar 3(5,8%)
Drenagem andmala parcial de veias pulmonares 1(1,9%)

VE - ventriculo esquerdo; DP - desvio-padréo; CIA — comunicagdo interatrial; CIV — comunicagéo interventricular; WPW — sindrome de Wolff-Parkinson-White.

(Arq Bras Cardiol 2011; 97(3) : 199-208)
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com indicacao cirdrgica, independentemente da gravidade
e do tipo anatémico. Dois neonatos submetidos a outro tipo
de procedimento cirtirgico nao foram incluidos nessa série.

Técnica Cirargica

Com o uso da circulagao extracorpérea com hipotermia
sistémica moderada e protegao miocardica com cardioplegia
sanguinea, realiza-se atriotomia obliqua direita, desinserindo
proximalmente os megafolhetos anterior e posterior da valva
tricispide. Em seguida, os musculos papilares anormais e
outros tecidos entre as vélvulas e a parede ventricular direita
sao seccionados, tomando-se o cuidado especial de preservar
a fixagdo ao apice do ventriculo direito. A borda livre do
folheto posterior é rodada no sentido horario e suturada
na borda septal do folheto anterior, transformando a nova
valva tricispide em um cone com vértice fixo na ponta do
ventriculo direito. Em seguida, faz-se a plicatura longitudinal
do VD atrializado, excluindo-se sua porgao fina.

O novo anel valvar é construido no nivel anatomicamente
correto por meio da plicatura do anel verdadeiro, adequando-o
a base do cone previamente construido. A valva é fixada ao
anel verdadeiro com pontos separados. A seguir, realiza-se
uma sutura continua, com o reforgo da nova jungao da valva
tricGspide ao anel, passando-se pontos muito superficiais
préximos a area do né atrioventricular. Nessa sutura, utilizam-
se fios de polipropileno em pacientes adultos e fios de
polidioxanone (PDS) em criangas, quando ha interesse do
crescimento da juncao AV.

Finalmente, em relagao ao fechamento da comunicacao
interatrial, a capacidade de permitir o fluxo da direita para
a esquerda é preservada, através do fechamento parcial
do forame oval. A comunicagao interatrial do tipo ostium
secundum, se presente, é fechada com a técnica valvada. Mais

detalhes técnicos podem ser vistos em outras publicagoes®°.

Procedimentos cirtrgicos adicionais a plastia consistiram em:
um fechamento de comunicagdo interventricular, uma plastia
da valva mitral, uma correcao de drenagem anémala parcial
de veias pulmonares, trés ampliagbes da via de saida do VD
e 11 casos de secgao de via acessoria de condugao andmala.

Evolucao Clinica

Consideraram-se relevantes presenca de cianose, arritmias
cardiacas e especialmente WPW, os dados referentes ao
tempo de circulagdo extracorpérea, tempo de pingamento
adrtico, tempo de internagao em unidade de terapia intensiva
(UTI), tempo de internacao hospitalar e mortalidade hospitalar,
definida como 6bito no primeiro més de pds-operatodrio, e
classe funcional segundo a escala NYHA.

Obteve-se avaliagdo clinica no seguimento em longo
prazo por meio de exame ambulatorial ou entrevista
telefonica, seguindo ficha protocolar especifica, com a coleta
dos seguintes desfechos: ébitos, reoperagoes, presenga de
arritmias e necessidade de marcapasso cardiaco.

Radiografia do térax

As radiografias tordcicas dos pacientes, em incidéncia
frontal, obtidas no periodo pré-operatério, foram utilizadas

para se calcularem os indices cardiotoracicos, que foram
comparados com os indices na evolugao em longo prazo.
O indice cardiotoracico foi calculado pelo método descrito
por Danzer'.

Ecocardiograma

Os estudos ecocardiogréficos obtidos antes da operagao
(pré-operatéros) e na alta hospitalar (pdés-operatérios
imediatos) foram gravados para posterior avaliagao pelo mesmo
ecocardiografista responsavel pelos estudos ecocardiogréficos
em longo prazo.

O diametro anteroposterior do anel tricuspideo verdadeiro
e as dimensoes das cavidades cardiacas foram medidos
na incidéncia de quatro cdmaras. Foi avaliada a fungdo da
valva trictspide quanto a estenose, insuficiéncia ou ambos.
A insuficiéncia da valva foi avaliada pelo Método de Suzuki
e cols."? modificado. Foram medidas as areas das cavidades
cardiacas e indexadas pela superficie corporea. As dreas das
cavidades foram estimadas com a utilizacao do método de
planimetria em modo bidimensional modificado.

Analise estatistica

Os dados numéricos foram expressos como média e desvio-
padrao (DP). As varidveis qualitativas foram expressas em
percentual. Utilizou-se o programa CraphPad Prism software
(versao 4.0; Graphpad Software, Inc., San Diego, Califérnia).
O nivel descritivo assumido foi de 0,05. Para as varidveis
continuas, recorreu-se a comparagao de médias através do
teste-t ndo pareado, bicaudado; para as varidveis categoricas
classe funcional pré e pés-operatdria, o teste de Wilcoxon; e,
para os graus de insuficiéncia trictspide, o teste de Friedman.
As mudangas de tamanho do anel da valva trictspide e da area
do VD foram analisadas pela variancia de medidas repetidas
(ANOVA), com a complementacao pelo teste de Bonferroni.
A curva atuarial de sobrevivéncia foi determinada pelo método
de Kaplan-Meier, e os valores apresentados pelo erro-padrao.

Resultados

Perioperatorio e pos-operatorio imediato

O tempo de circulagdo extracorpérea variou de 45 a 185
minutos (média 112,3 = 33,23 minutos) e de pingamento
aortico, de 25 a 115 minutos (média 74,35 = 21,93 minutos). Foi
possivel a aplicagao da plastia da valva trictispide com a técnica
do cone em todos os pacientes, ndo se fazendo necessaria a
substituicao da valva trictispide em nenhum paciente.

O tempo médio de UTI foi de 4 + 4,7 dias, variando de
1a 31, e o tempo de internagao hospitalar variou de 7 a 45
dias, com média de 13,7 = 8,6. A mortalidade hospitalar foi
de 3,8% (n = 2): o primeiro 6bito resultou de cardiomiopatia
biventricular por hipoxemia prolongada no periodo pré-
operatério, tendo sido o baixo débito cardiaco a causa da
morte no quarto dia pés-operatério. O segundo, em paciente
com 40 anos, no sétimo dia de pés-operatério, devido a uma
insuficiéncia cardiaca direita. Em ambos os casos, a plastia
da valva trictspide foi efetiva na avaliagdo ecocardiogréfica
pos-operatéria imediata.

(Arq Bras Cardiol 2011; 97(3) : 199-208)
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Seguimento em longo prazo

Esses dados foram obtidos com o seguimento de 49
pacientes, 97,9% dos 50 que sobreviveram a fase hospitalar.
Houve dois 6bitos: o primeiro devido a uma endocardite
bacteriana da valva trictspide apés infecgdo dentdria, trés
anos depois da operagdo, e o segundo sete anos apds
a cirurgia, devido a uma disfuncao ventricular direita e
arritmias ventriculares.

Os dados referentes a classe funcional de insuficiéncia
cardiaca (NYHA), com seguimento de 9,6 a 162 meses
(média de 57,44+/- 45,14 meses), coletados na dltima
avaliagdo, comparados com os obtidos no pré-operatério
em 47 pacientes (97,9%) (Tabela 2), mostraram melhora
significativa das classes funcionais, no pés-operatério em longo
prazo (p < 0,007). A curva de sobrevivéncia estimada pelo
método de Kaplan-Meier (Figura 1), que inclui mortalidade
hospitalar, mostrou valores de sobrevivéncia de 94,1 = 3,2 %
de um més a seis anos de seguimento e de 86,2 + 8% apods
sete anos de seguimento. Reoperagbes foram necessarias em
quatro pacientes, sendo realizada replastia da trictspide em
todos eles, nos terceiro, quarto, quinto e décimo anos de

p6s-operatério, descritas a seguir: insuficiéncia tricGspide
importante em dois casos, por deiscéncia da sutura da porcao
septal e presenga de WPW nao diagnosticado anteriormente,
associada a uma pequena deiscéncia de sutura no terceiro
paciente. Esses pacientes tiveram boa evolugdo posterior. A
outra paciente, apds vdrias tentativas de ablagao de arritmia
por cateter, foi reoperada em outra equipe, nao se tornando
clara a causa da insuficiéncia valvar, com ébito dois anos
depois, devido a uma disfungao ventricular direita e arritmias
ventriculares.

Trés pacientes apresentaram arritmias atriais, sendo um
submetido a ablagdo com sucesso e os demais controlados
clinicamente. Dos 11 pacientes com sindrome de Wolff-
Parkinson-White submetidos a secgao cirtrgica do feixe
andémalo no mesmo ato cirdrgico, obteve-se sucesso em 10. O
outro paciente foi submetido a tentativas repetidas de ablagao,
desenvolvendo regurgitacao da tricispide, sendo necesséria
uma reoperagao no quinto ano pés-operatorio.

Houve necessidade de um implante de marcapasso,
devido a um bloqueio AV de primeiro grau que, apds o
uso de amiodarona, apresentara episédios intermitentes de

Comparagao das classes funcionais pareadas de insuficiéncia cardiaca entre periodos pré- e pés-operatério em longo prazo

Classe funcional Pré-operatorio (n) POL Valor de p
Classe | 5 44
Classe Il 11 2 p <0,0001
Classe Ill 27 1
Classe IV 4 0
POL- pés-operatério longo prazo.
100
80
60
X
40-
20
46 32 28 25 18 14 12 10 9 9
0 T T T T T
0 2 4 6 8 10
Anos de seguimento

Curva atuarial de sobrevivéncia estimada pelo método Kaplan-Meier mostra sobrevivéncia de 94,1 + 3,2% de 1 més a 6 anos de seguimento e de 86,2 + 8%
apos 7 anos. Os dados sdo apresentados com erro-padrdo e os nimeros indicam os pacientes em risco a cada periodo.

(Arq Bras Cardiol 2011; 97(3) : 199-208)
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bloqueio AV total um ano apés cirurgia. Um paciente com
cardiomiopatia grave biventricular teve acidente vascular
cerebral no sexto ano pés-operatério, estando atualmente
no nono ano pés-operatério. Embora esteja em uso de
terapéutica adequada para insuficiéncia cardiaca, persiste
em classe funcional Ill. Os demais pacientes estdo livres de
eventos; uma paciente, inclusive, teve uma gravidez a termo,
sem complicages, apds dois anos da cirurgia. Nao houve
substituigdo da valva trictspide por prétese em nenhum
paciente dessa série.

Radiografias de térax - indice cardiotoracico

Houve redugdo significativa dos indices cardiotoracicos dos
pacientes de 0,66 +/- 0,09, IC: 0,56-0,97 no pré-operatério
para 0,54 +/- 0,06, IC: 0,44-0,66 (p < 0,0001) nos estudos
realizados nos mesmos pacientes com seguimento médio de
37,2 meses.

Resultados ecocardiograficos

Foram obtidos estudos ecocardiograficos completos (pré-
operatérios, pés-operatérios imediatos e pés-operatdrios em
longo prazo) em 40 pacientes. Houve redugao do grau de
insuficiéncia da valva AV direita no periodo pés-operatério
imediato (POI), em comparagao com o pré-operatorio, e essa
redugao se manteve em longo prazo (Tabela 3, Figura 2). O
anel valvar trictspide ficou menor no POI (de 42,8 = 12
mma 19 £ 6 mm, p < 0,01), porém cresceu na avaliagao
em longo prazo (22 = 6 mm), embora sem significancia
estatistica. Essa reducdo inicial causou aceleracao do fluxo
na valva AV em cinco pacientes — um deles, inclusive,
apresentava discreta estenose (gradiente médio de 7 mmHg)
em longo prazo.

No que diz respeito a dimensao do VD, as areas medidas
(cm?*m?) indexadas pelas superficies corpéreas dos pacientes
mostraram aumento do VD funcional comparando-se o
pré-operatério (8,53 + 7,1C95 2,13-32) e o pbs-operatério
imediato (21 = 7, 1C95 8,59-38,8), p < 0,01, sem
modificagdo em longo prazo (21 = 5, IC05: 12-32,4), p >
0,05, quando comparadas com as obtidas no POI (Figura 3).

Houve redugdo indexada do AD comparando-se o pré-
operatério (29 +/- 12 cm?/m?, 1C95: -7,78-16,3) e o pos-
operatério imediato (17 +/- 6,6 cm?m? 1C95: -10,8-19,35),
p < 0,05. Em longo prazo, ocorreu discreta redugao do atrio
direito (14 +/- 5,4 cm*m?, IC95: 1,2-7,3) em comparagao ao
POI, que ndo se mostrou estatisticamente significante (Figura 4).

A Figura 5 ilustra a evolugdo ecocardiogréfica de uma
paciente, mostrando a restauracao do ventriculo direito
funcional e a anatomia pds-operatéria da valva tricispide.

Discussao

Embora a técnica do cone fora concebida seguindo alguns
conceitos de Carpentier e cols.®, no sentido de trazer os
folhetos da valva tricispide para a posigao do verdadeiro anel
e a plicatura longitudinal do ventriculo direito atrializado,
restaurando a morfologia e o volume ventricular, essa técnica
resulta em uma valva anatomicamente muito diferente.
Carpentier e cols.® mobilizaram a valva tricspide deslocada
para o interior do ventriculo direito, trazendo-a para o nivel
normal do anel AV direito e rodando-a parcialmente apenas
para atingir a regidao septal. Portanto, o reimplante ocorre no
formato monocuspide, com fluxo diastélico fora do centro
valvar. Na reconstrucao conica, realiza-se a rotacao completa,
no sentido horario, da margem lateral do conjunto dos folhetos
anterior e posterior da valva tricispide, com a preservagao
das fixagdes no apice do ventriculo direito. Além disso, a
circunferéncia completa da base desse cone é suturada no
nivel normal do anel tricuspide, incluindo a regiao septal, o
que resulta em fluxo sanguineo central e restauragao da fungao
do folheto septal.

Hetzer e cols." publicaram nova técnica de plastia tricispide,
que recompde o mecanismo valvar no nivel do verdadeiro anel
AV, com a utilizagao dos folhetos com maior mobilidade, sem
a plicatura da cdmara atrializada do VD, portanto excluindo-se
os folhetos com insercdo andémala, com a criagdo de um ou
dois orificios valvares. Essa técnica, que precisa ser adaptada
para cada caso, demanda uma quantidade razoavel de folheto
anterior movel, o que a limita aos casos de anatomia mais
favoravel. Além disso, como os pontos sao relativamente

Grau de insuficiéncia da valva tricuspide: Comparagao de medidas repetidas em 40 pacientes

Insuficiéncia tricuspide Pré-operatorio (n) POI (n) POL (n)
Grau 1 0 19 1
Grau 2 1 17 22
Grau 3 15 4 7
Grau 4 24 0 0
Comparagao Teste de Friedman Valor de p

POI - Pré < 0,001

POL - Pré <0,001

POL - POI >0,05

Pré - pré-operatério, POI- pds-operatorio imediato; POL- pés-operatdrio longo prazo.

(Arq Bras Cardiol 2011; 97(3) : 199-208)
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profundos, houve maior frequéncia de bloqueio atrioventricular Na presente série, ndo houve ocorréncia de bloqueio
total, havendo necessidade de implante de marcapasso cardiaco  atrioventricular no pds-operatério imediato, similar ao
em 10,5% dos casos constantes dessa série. trabalho de Wu e Huang'*'®, que suturam um enxerto de

0<0,0001
4=

"

PRE POI POL

Grau de Insuf VT
L

Insuficiéncia da valva tricuispide: Comparagéo entre periodos pré-operatérios (PRE), pos-operatério imediato (POI) e pés-operatorio em longo prazo (POL).
Meédia + intervalo de confianga de 95%. POI - pés-operatdrio imediato, POL — pés-operatorio em longo prazo e VT - valva tricdspide.

p<0,0001

Area VD cm?/ m?

3

PRE POI POL

Area funcional do ventriculo direito, indexada pela superficie corpérea, em cm?/m?: Comparagéo entre medidas nos periodos pré-operatério, pos-operatério imediato
e pés-operatério em longo prazo. Média + intervalo de confianga de 95%. VD — ventriculo direito, POl — pés-operatério imediato, POL — pds-operatdrio em longo prazo.
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pericérdio autélogo fresco um pouco abaixo do anel AV direito
para reconstruir o folheto septal, resssaltada a importancia da
colocagdo superficial de uma sutura nessa drea.

Os tempos cirlirgicos mostraram-se bastante variaveis, o
que reflete o amplo espectro das variagoes anatdomicas da
anomalia de Ebstein e, consequentemente, as variagoes de
complexidade das operagdes corretivas. O tempo médio de
isquemia miocardica, de 74 minutos, foi superior ao tempo
médio, de 38 minutos, da casuistica inicial de Carpentier e
cols.® com 14 pacientes. Entretanto, com o uso dos métodos
de preservagao miocardica atuais, esse tempo é compativel
com um bom desempenho do coragao no pés-operatério.

Evolucao clinica pés-operatéria

Os resultados clinicos imediatos, com mortalidade
hospitalar de 3,8%, tempos curtos de internagao e auséncia de
troca valvar podem ser considerados muito bons. O grupo da
Mayo Clinic'®, que utiliza a técnica de Danielson, apresentou
mortalidade de 5,8% em plastias valvares de criangas com
menos de 12 anos, mas a plastia valvar s6 foi possivel em
27% das 186 criancas, sendo substituida a valva tricispide por
prétese em 62% dos casos. Segundo a experiéncia do grupo
de Carpentier, representando a segunda maior casuistica entre
as publicadas, houve mortalidade de 9%'”. Na publicagao de
Sarris e cols.’, com o relato dos resultados coletivos de 13
instituigbes associadas a European Congenital Heart Surgeons
Association, a mortalidade hospitalar foi de 13,3%, embora
tenham sido incluidos os recém-nascidos, que constituem um
grupo de maior risco.

Em relagdo a troca da valva tricispide na anomalia

de Ebstein, Kiziltan e cols.” revisaram sua série de 323
pacientes com troca da valva tricGspide realizada em 48,9%

dos pacientes. Nos resultados em longo prazo, 97,5% dos
pacientes estavam livres de troca valvar por bioprétese, apos
cinco anos e 80,6%, apds 10 anos. Nao houve diferenca
estatistica para reoperagao aos 10 e 12 anos, entre a troca
valvar e a plastia da valva tricispide, resultados talvez
relacionados ao grande tamanho da bioprétese implantada,
em relagdo ao tamanho do paciente, e a pressao sistélica
ventricular direita, geralmente baixa, nos pacientes ap6s a
correcao da anomalia de Ebstein. Entretanto, trata-se de um
estudo que compara a troca com a técnica monocuspide de
plastia da valva tricispide, por um periodo limitado, notando-
se tendéncia ao aumento das retrocas apds 10 anos, o que nao
reduz a importancia de se procurar realizar a plastia da valva
tricispide eficiente e durdvel, especialmente em criancas.

Em geral, a técnica cirlirgica de manuseio do CIA, na
anomalia de Ebstein, nao tem sido considerada pelos autores,
e todos a realizam apenas o fechamento rotineiro. Nessa série,
CIA valvada sempre foi mantida, de modo a permitir o fluxo
sanguineo apenas da direita para a esquerda. Isso se mostrou
atil no curso pés-operatério imediato de seis pacientes com
disfungao ventricular direita importante, que mantiveram um
débito cardiaco adequado, a custa de uma queda moderada
da saturagao de oxigénio, que aumentou assim que a fungao
ventricular direita melhorou. Essa estratégia de descompressao
do ventriculo direito permitiu que a derivagao cavopulmonar
nao se fizesse necessaria em nossos pacientes. Nesse sentido,
Chauvaud e cols.?*’relataram a melhora dos resultados com o
emprego de anastomose cavopulmonar bidirecional, adjunto
a operacdo de Carpentier, em pacientes com disfuncao
ventricular direita grave. Esses autores usaram aquela técnica
em 36% dos pacientes, com o objetivo de reduzir a pré-
carga do ventriculo direito nos casos de disfuncao ventricular
direita grave, obtendo, assim, redugdo significativa na
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Area do atrio direto indexada pela superficie corporea, em cm?m? Comparagéo entre medidas nos periodos pré-operatorio, pés-operatorio imediato e pés-
operatério em longo prazo. Média + intervalo de confianga de 95%. AD — étrio direito, POI - pés-operatério imediato, POL — pés-operatério em longo prazo.
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mortalidade causada pela faléncia ventricular direita. Em nossa
casuistica, nao tivemos necessidade de empregar anastomose
cavopulmonar. As duas séries, porém, apresentaram
caracterfsticas diferentes, pois 0s nossos pacientes eram mais
jovens e apresentavam menor indice cardiotoracico do que
os da série de Chauvaud e cols.?.

Os resultados clinicos em longo prazo apontaram reducao
significativa da classe funcional de insuficiéncia cardiaca, baixa

incidéncia de arritmias e mortalidade. Poucas reoperagbes se
fizeram necessarias, sendo a causa principal a deiscéncia de
sutura na regiao septal da valva trictspide.

indice Cardiotoracico

No pré-operatério, o indice cardiotoracico médio de
0,66 foi reduzido para 0,54 no pds-operatério tardio,
aproximando-se da normalidade. Esse indice adquire

Ecocardiograma bidimensional mostrando: morfologia do ventriculo direito funcional pequeno no pré-operatério (A) foi restaurada no pds-operatorio com o
reposicionamento da valva tricispide na jungéo atrioventricular (B), a boa abertura da valva tricispide na diastole (C) e seu fechamento e coaptagéo adequados dos
folhetos na sistole (D). AD - &trio direito; AE - atrio esquerdo; JAV - jungéo étrio-ventricular; VDf - ventriculo direito funcional; VDa - ventriculo direito atrializado; VD -
ventriculo direito; VE - ventriculo esquerdo; FA - folheto anterior da valva tricispide e FS - folheto septal da valva tricdspide.
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importancia na avaliagdo da anomalia de Ebstein, em que o
ventriculo e o dtrio esquerdos apresentam dimensoes normais
ou até mesmo inferiores ao normal, sendo o aumento da
silhueta cardiaca determinado pelas dimensoes do atrio e
do ventriculo direitos. Excegdo a essa regra sao os casos que
desenvolvem miocardiopatia do ventriculo esquerdo. Como
nessa casuistica houve apenas um caso de disfungao do
ventriculo esquerdo entre os sobreviventes, o remodelamento
reverso do coracdo estd relacionado ao remodelamento
reverso das camaras cardiacas direitas.

Resultados ecocardiograficos relacionados a funcao valvar

Os resultados relativos a anatomia e a fungao da valva
AV direita foram bons e duradouros.

As operagbes descritas por Carpentier e cols.® e
Quaegebeur e cols.?' mostraram incidéncia substancial de
insuficiéncia tricGspide em longo prazo. No estudo de Chen
e cols.” (grupo Quaegebeur) avaliando 25 pacientes, foram
obtidos 16 ecocardiogramas em médio prazo, observando
insuficiéncia moderada (18%) e importante (12%), com dois
pacientes apresentando a necessidade de realizar troca
valvar. Na reconstrucao conica, foi pequena a reincidéncia
de regurgitacao; e a redugao importante da insuficiéncia da
valva trictspide foi mantida em longo prazo, nao havendo
necessidade de substitui¢ao valvar em nenhum paciente.

Observou-se estenose da valva tricspide em apenas um
paciente em longo prazo, sendo discreta ao ecocardiograma
e sem repercussao clinica. A inclusdo da valvula septal para
aumentar a valva parece ser importante na prevencao de
estenose, particularmente em pacientes adultos. A rotacao
do tecido do folheto posterior para ser encaixado na vélvula
septal hipoplasica, completando seu aspecto proximal,
é uma manobra Gtil para se obter uma valva trictspide
maior. Houve reducao significativa do anel valvar, como
consequéncia da intervencgao cirlrgica, e seu crescimento
em longo prazo, o que parece ser benéfico em criangas.

A ndo utilizagdo de anel protético na técnica da
reconstrugao conica da valva tricGspide parece ser
importante nas criangas, em que a fixagdo permanente do
anel trictspide, ja diminuido, poderia resultar em estenose
no longo prazo. Além disso, a flexibilidade anular permite
areducao do anel tricispide na sistole, podendo contribuir
para o mecanismo de fechamento valvar. A possibilidade
de crescimento e flexibilidade desse anel, a boa evolugao
clinica em longo prazo e as poucas reoperagdes nessa série
de pacientes sdo argumentos contrarios ao uso rotineiro
de anel protético.

A restauragdo do ventriculo direito, devido a plicatura
longitudinal do VD e a montagem da valva tricGspide em
seu anel verdadeiro, ficou demonstrada pelo aumento
consideravel da area do ventriculo direito funcional, ja
imediatamente ap6s a cirurgia, com a utilizagao da técnica
do cone. Nesse aspecto, essa técnica se diferencia da
técnica de Danielson’, que, ao fazer a plicatura transversal
da porgdo atrializada do VD, deixando a valva AV no mesmo

local em que ela existe no VD, ndo aumenta o tamanho
do VD funcional.

O ecocardiograma bidimensional é limitado para se
avaliarem a morfologia e a funcao do ventriculo direito.
Enquanto a proximidade das valvas mitral e aértica confere
ao VE formato piriforme, a geometria do VD é mais
complexa, pelo fato de a valva tricGspide estar distante
da valva pulmonar. Essas caracteristicas morfolégicas
dificultam a andlise geométrica dos volumes e também
ndo permitem o enquadramento total do ventriculo
em apenas uma projecao ecocardiografica?2. Além da
complexidade geométrica, ha maior dificuldade em se
definir perfeitamente o endocérdio em toda sua extensao.
As medidas da fragao de ejecdo no modo monodimensional
nao foram aplicaveis devido ao movimento anormal da
parede septal e a distorgao da geometria dos ventriculos.
Eidem e cols.?* sugerem que o indice de Tei, ou indice de
performance miocdrdica, é Gtil como medida quantitativa
da fungao ventricular nesses pacientes. O ecocardiograma
tridimensional e o Doppler tecidual poderiam ajudar na
definigdo dos limites do VD, mas ndo estavam disponiveis
nos estudos iniciais dessa casuistica.

Foram escolhidas as areas, e ndo os volumes, em virtude
de estudos anteriores que utilizaram essas medidas na
avaliacdo da gravidade da anomalia de Ebstein, como, por
exemplo, o indice de Celermajer?!, ou a soma das areas do
atrio direito e do ventriculo direto atrializado dividida pela
soma das areas do VD funcional, AE e VE.

E necessario que se realizem estudos adicionais
prospectivos com imagens de ressonancia ou de tomografia,
que constituem métodos mais precisos para se avaliarem a
morfologia e a dimensao do VD, a fim de elucidar a fungao
e o remodelamento reverso dessa cavidade.

Conclusoes

A técnica do cone na correcao da anomalia é vidvel
com baixa mortalidade hospitalar, corrigindo a insuficiéncia
trictspide sem exigir substituicao valvar, o que resulta em
boa evolucao clinica, restauracdo da édrea funcional do
ventriculo direito e remodelamento reverso do coragao na
maioria dos pacientes.

Potencial Conflito de Interesses
Declaro nao haver conflito de interesses pertinentes.
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O presente estudo nao teve fontes de financiamento
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