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Anomalia de Ebstein. Resultados com a reconstrucao
conica da valva tricuspide
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Objetivo- Analisar osresultadosde umamodificacdo
técnica de plastia da valva tricispide na anomalia de
Ebstein.

Métodos- Denovembro/1993 a agosto/2002, 21 pa-
cientescomanomalia de Ebstein da valvatriclspide, com
idadesvariando de 20 mesesa 37 (média: 23) anos, foram
submetidosa uma novatécnicadeplastiadavalvatricis-
pide, ondeo megafol heto anterior triclspide édesinserido
daparedeventricular edo anel valvar, total, ou quaseto-
talmente, transfor mando-o numcone, cujo vértice perma-
necefixo na pontado ventriculodireito ecujabaseésutu-
rada ao verdadeiro anel triclspide, inclusive naregido
septal, aposo ajuste, comuma plicaturado anel, ao tama-
nho da base do cone.

Resultados - Houve um (4,7%), 6bito hospitalar,
causado por baixo débito cardiaco em portador de mio-
cardiopatia causada pela hipoxia crénica. O tempo mé-
dio de seguimento foi de4 anose osecocardiogramasre-
centes mostraram boa morfologia do ventriculo direito e
valvatricuspide comdiscreta ou minimainsuficiénciaem
18 pacientese moderada em 2. Emdoisdostrés portado-
resdefeixe anémalo foi possivel localiza-los e secciona-
losnoatocirdrgico. N&o ocorreu blogueio atrioventricu-
lar emnenhumdos pacientes.

Conclusdo - A técnica utilizada foi eficiente paraa
correcao da insuficiéncia tricispide e a restauracéo da
morfologiado ventriculodireito, eaplicavel paratodosos
tiposanatdmicosde Ebstein, exceto otipo D daclassifica-
¢ao de Carpentier.

Palavraschave  doencadeEbstein, insuficiénciadavava
trictspide, plastiavalvar tricUspide
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A anomaliade Ebstein davalvatriclspide éumacar-
diopatiacongénitarara, tratadacomtécnicascirdrgicasva
riadasdesde 195812, Atéadécadade 70, atrocavalvar foi o
tratamento de escol ha, porém associadaasériascomplica-
¢Oes, como arritmias, trombose e disfuncao de prétese, além
dealtataxade mortalidades.

A técnicade Danielson foi o procedimento deplastia
tricUspide maisutilizado parao tratamento corretivo desta
anomalia na década de 80. Entretanto, essa operagdo ndo
restabel ece umaboageometriaparao ventriculo direito e
nao éaplicavel emum grande nimero de paci entes, tornan-
do-se necessariaasubstituicao daval vatrictspide por pré-
tese em 35,6% dos casos*.

Carpentier ecols. classificaramasvariasapresentactes
anatémicas desta doenca e propuseram umanovatécnica,
consistindo nareconstrucdo daformadoventriculodireitoe
reposi cionamento daval vatriclspideao nivel normal, com
utilizagdorotineradeumane protético. Essacirurgiafoi minu-
ciosamentedescritaepublicadaem 19885, Quagebeur ecols.
utilizaram cirurgiasemel hanteem populagdo maisjovem, na
qual foi dispensadao uso do anel protético®.

Desde 1989 aplicamosumatécni cacirdrgicaque con-
sisteemdesinserir o megafol heto anterior tricUspidedapa
redeventricular edo anel valvar, total ou quasetotalmente,
transformando-o num cone, cujo vérticepermanecefixona
pontado ventriculo direito e abase é suturada ao anel tri-
cuspide, apds asua plicatura, ajustando-o ao tamanho da
base do cone (an€l tricdspide), inclusive naregido septal.
Estetrabal ho tem objetivo deanalisar osresultadostardios
destatécnica, cujo principio seassemel haatécnicade Car-
pentier, masquereconstroi aporcdo septal davalvatricls-
pide e dispensa o uso de anel protético.

M étodos

Denovembro/1993 aagosto/2001, foram operados, em
nossaingtitui¢ao, 21 pacientescom anomaliade Ebstein da
vélvulatriclspide, utilizando técnicaaser descrita. Asida
desvariaram de20 mesesa37 (médiade 23) anos, sendo 10
(48%) pacientesdo sexo masculino.
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A apresentacaoclinicafoi dispnéaem 17 (80%) pacien-
tes, cianoseem 15 (71 %), arritmiaem 6 (28 %) esindromede
baixo débito cardiaco em 3 (14%). Quanto asdoencas asso-
Ciadas, 0ito (21%6) pacientestinham forameoval pérvio, nove
(42%) apresentavam comunicagdo interatrial (42%) etrés
(14%) eram portadores de feixe andmal o atrioventricular
(Wolf-Parkinson-White-WPW). Estenose pulmonar esteve
presenteemum (4, 7%), insuficiénciamitra importanteemum
ecomunicacdointerventricular emoutro paciente.

Osecocardiogramas pré-operatériosevidenciavamin-
suficiénciatriclispideimportanteem 12 (57,8%) pacientese
moderadaemnove(42,7%).

Técnicacirdrgica- Apésainstituicdo dacircul agdo ex-
tracorpérea, com utilizacdo decanulacéo bicaval, einfusio
decardioplegiasanguineaparaprotecéo miocardica, foi rea-
lizadaatriotomiadireitaobliqua(fig.1). O megafolheto ante-
rior trictspidefoi desinserido, total ou parcial mente, dapa-
redeventricular edoanel valvar, asuabordalivrerotaciona
dano sentido horério, transformando-o0 num cone cujo vér-
tice permaneceu fixo na pontado ventricul o direito pelas
cordoal hasemuscul os papilares. A base (fol hetostri cuspi-
deos) foi entéo suturadano anel triclispide em suaposi¢céo
verdadeira, nolimiteentreo&riodireitoeoventriculodirei-
toatrializado, apésaplicaturado anel, queteveo seudiame-
tro gjustado ao tamanho dabase do cone (an€l triclspide).
Estatécnicareconstroi também aporcéo septal davalvatri-
cuspide, onde éusadasuturadelicadae superficial naspro-
ximidadesdo sistemade conducdo atrioventricular. Emcin-
co pacientes, algumasfenestragdesforam criadasno folhe-
to, parafacilitar aentradade sangue no ventriculodireito.
Em dois casos houve necessidade de transferir misculos
papilares mal posi cionados paraas proximidades do dpice
doventriculodireito. N&ofoi utilizado anel protético para
valvatriclspide nesta série de pacientes.

Houve preocupacdo em sedeixar umacomunicacéoin-
teratrial valvada, permitindo apassagem do sangue apenas
dadireitaparaaesquerda, o quefoi conseguido comofecha
mento parcial doforameoval, edacomunicacéo interatrial
comtécnicasapropriadasecom aaberturaobliquanaborda
superior dafossaoval noscasosde septointeratrial integro.
Procedimentos cirlirgicos associados a plastiadavalvatri-
cUspideforam: seccdo defeixeandmal o em 2 paci entes, ven-
tricul oseptoplastiaemumeampliacdo daviadesaidadeven-
triculo direito com enxerto valvado (monocUspide) de peri-
cardiobovinoeplagtiadevavamitral enumoutro.

Resultados

Houve um (4,7%) 6bito hospitalar, em portador de
miocardiopatiabiventricular causadapel ahipdxiacronica.
Apesar daplastiadavalvatricUspideter sido efetiva, ainsu-
ficiénciabiventricular combaixodébito cardiacolevou afa-
[énciademuiltiplos6rgéos, culminando com dbitono4°dia
pOs-operatorio.

A primeirapaciente destasérie, submetidaacirurgia
aos 11 anos de idade, necessitou ser reoperada 4 anos
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Fig. 1 - Aspectoscirurgicos da plastia davalvatriclispide naanomaliade Ebstein.
A) aspectos anatdmicos onde se observa ainser¢do andmala dos fol hetos posterior e
septal davalvatriclspide; B) valvatricUspide, parcial mente desinseridada parede
ventricular, giradano sentido horario, formando um cone.

SC- Seiocoronariano; AT - anel tricuspideo, FO - forameoval, FTA - fol heto tricuspi-
deo andmalo, LS- linhade sutura.

apos, sendo realizadanovaplastiavalvar. Presentemente,
apresenta-seem excelentes condi ¢Bes cl ini cas, com desen-
volvimento péndero-estatural adequado paraaidade. Um
dos paci entes desenvol veu grave miocardiopatiabiventri-
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Fig. 1- Aspectos cirtrgicos da plastia davalvatricispide naanomalia de Ebstein.
C) plicaturado anel tricuspideo verdadeiro; D) valvatriclispide suturadano anel ver-
dadeiro, corrigindo ainsuficiéncia
SC - Selo coronariano, PAT - plicaturado anel tricuspideo.

cular apossete anos. Osoutrospacientesevoluiram semin-
tercorréncias, permanecendo assi ntométicos.

Umapacientedeualuzaumbebenormal, apdsgestacio
quetranscorreu sem problemas, doisanosapdsacirurgia.

Dois pacientes que apresentavam WPW no pré-ope-
ratériotiveram aseccao cirdrgicado feixeandmal o com su-
cesso, enquanto no 3° paciente ndo foi possivel localizar o
feixenoato cirdrgico. Blogueio atrioventricular ndofoi ob-
servado em nenhum dos paci entes.

Osecocardiogramasrecentesmostram bom resultado
cirdrgico em todos os pacientes, com boamorfologiada
vavatriclspideedoventriculodireitoeminimaou discreta
insuficiénciatricuspide(fig. 2), apdstempo médio desegui-
mento dequatro anos. Um (4,7%) paciente, apresentouinsu-
ficiénciatriclspide moderada no eco pos-operatorio, sem
sintomasclinicos.
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Fig. 2 - A) ecocardiograma pré-operatorio mostrando ainsercéo andmalado folheto da
valvatriclspide. B) ecocardiograma pés-operatério do mesmo paciente, onde sevé o
bom posicionamento daval vatriclispide no mesmo nivel davavamitra. AD - &rio di-
reito, AE - &trio esquerdo, VD - ventriculo direito, VE - ventriculo esquerdo, VT - valva
trictspide, FS- folheto septal.

Discussao

Asindicaglescirirgicasnaanomaliade Ebstein estéo
bem definidasem pacientes: 1) sintométi cos, em classefun-
ciond Il elV daNYHA; 2) emclassefuncional | ell, porém
com cardiomegalia, apresentando indice cardiotoracico de
0,650umaior; 3) cianosesignificativaepolicitemia; 4) que
tenham apresentado emboliaparadoxal ; 5) comtagquicardia
incontrolavel efeixe AV acessdrio.

Nahistérianatural dadoenca, observa-seumsignifica
tivo aumento damortalidade navidaadulta, pelo desenvol -
vimento deinsuficiénciacardiacacongestivaou arritmias’®,
A morte stbita causada por arritmias ndo rel acionadas ao
WPW ocorreem 60% (CL 43%-77%) dospacientesportado-
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res de anomalia de Ebsteinque morrem de causas cardia-
cas’%, A mortestibitasecorrel acionamaiscomacardiome-
galiadoquecomaclassefuncional (NYHA)®. Emboliapara-
doxal ou abscesso cerebral éimportante fator causal de
morte, principalmenteem pacientes> de50 anos.

Os pacientes assintomati cos nao operados, quando
comparados a pessoas higidas, apresentam limitadatole-
raénciaao exercicio e reducdo da capacidade de trabal ho'?,
sendo, portanto, indicados testes ergomeétricos seriados
paradefinir objetivamentealimitacdo fisicadesses pacien-
tes, bem como suaevolucdo alongo prazo. O desenvolvi-
mento detécnicasdeplastiaval var maissimples, commenor
riscocirdrgico, remodelamentodo ventriculodireitoemenor
indice detrocavalvar pode ampliar aindicagdo cirdrgica
paraesse grupo de pacientes.

Estudosanatdmicos, aexperiénciacirirgicaeestudos
ecocardiogréficos sugerem que o ventriculo direito (sua
forma, complacénciaecontratilidade) pode ser umfator tdo
importante quanto adisfuncdo tricispide nafisiopatologia
dessa doenca. A cirurgia proposta por Carpentier e cols.
tevecomo principal objetivorestaurar ovolumeeaformado
ventriculodireito®.

A técnicaaqui descritautilizao principioinovador de
Carpentier ecols. queconsisteemdesinserir avalvatricls-
pide, queseencontradesl ocadaparaointerior do ventricu-
lodireito, trazendo-aparao nivel normal doandl tricuspideo,
isto & deixandoaporcdoatrializadado ventriculodireitoem
posicdo subvalvar. Entretanto, atécnicautilizadasediferen-
ciapelarotacao, no sentido horério, dabordalateral dome-
gafolheto davalvatriclspide, formando-seum cone, igno-
rando-seofolheto septal quando estefor anbmalo. A sutura
dabase desse cone éfeitaao nivel normal do anel tricuspi-
deo, inclusive nasuaporcao septal, ondealinhade sutura
tém que ser muito superficial, evitando-se o bloqueio atrio-
ventricular, complicac8o ndo observadanesta serie de pa-
cientes. Outradiferencaéando col ocacdo deanel protético
tricuspideo em nenhum dos casos operados, enquanto Car-
pentier preconizao uso deanel protéticonamaioriadosca
s0s°. Quaegebeur e Cols. descrevemtécnicaparecidacoma
deCarpentier, aqual foi aplicadaapacientesmaisjovens,
semaduitilizaggo deane protético, porém sem cobrir também
aporcao septal do andl trictspide’.

Nossa técnica assegura areconstrugéo davalvatri-
cuspide em suaporcao septal, evitando regurgitacéo signi-
ficativaacurto elongo prazo. Estesresultadosficaram de-
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monstrados nos ecocardiogramas pés-operatorios(fig. 2),
queevidenciaram bom paosicionamento daval vatricdspide
earestauracdo damorfologiaventricular normal .

N&o ocorreu blogquei o atrioventricular em nenhum pa-
ciente, 0 que coincide com aexperiénciade Wu e Huang®
que, numasériemaisrecente, utilizaram pericardio autélogo
fresco, em alguns pacientes parareconstruir aparte septal
davalvatriclspide, suturando-o naparte septal doanel. A
semel hanga de nossa casuistica, ndo houve nenhum caso
deblogueio atrioventricular apdsamanipulagdo daporgao
septal. Entretanto, essa sutura deve ser bem superficial.
Devidoacoberturatotal dadreado orificiotriclspideeares
tauracdo do anel tricuspide a suaposi¢ao e tamanho nor-
mais, avalvatornou-se competente, cominsuficiénciadis-
cretaem 6 pacientes, estando todosem classefuncional |.

Nenhum desses autores demonstrou preocupagao
comacomunicagdointeratrial, realizando o seufechamento
rotineiro. Em nossacasuistica, deixamossempreumacomu-
nicacdointeratrial valvada, quepermitafluxo apenasdadi-
reita para a esquerda quando aumenta a pressao no atrio
direito, aqual foi Util no pés-operatério de 3 pacientesque
apresentaram disfuncéoimportantedoventriculodireitoe,
as custas de umaleve dessaturagéo de oxigénio, mantive-
ram um bom débito cardiaco.

Os resultados obtidos com esta técnica, neste grupo
de pacientes, do ponto de vistaanatémico efuncional, sdo
encorajadores. O caso de 6hito precoce de nossa série ndo
estarel acionado atécnicacirdrgica, masao estado pré-ope-
ratério do paciente, o queincentivaaindicacdo maispreco-
cedacirurgia, antesque se deteriorem asfungdesdo ventri-
culodireito eesquerdo.

Concluindo, atécnicadescritaéeficienteparaacorre-
¢do dainsuficiénciatriclspideearestauragdo damorfologia
do ventriculo direito, sendo aplicavel paratodos ostipos
anatdmicos de Ebstein, exceto otipo D daclassificacio de
Carpantier.

E provavel que com estatécnica, que dispensao uso
deprétese, asindicacdescirlrgicas sejam ampliadas para
0s paci entes assintomati cos ou pouco sintoméaticos, afim
de prevenir o aparecimento de complicactestardias, tais
comoarritmiaedisfung@o ventricular.

Estudoscom maior nimero de casos serdo necessarios
para determinar as provaveis vantagens dessa técnica,
guando comparadacom ade Carpentier.
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