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RESUMO

As cardiopatias congénitas envolvem um grupo de malformagées que podem ser frequentes ou raras. Anomalia de Ebstein, ventriculo es-
querdo ndo compactado e comunicagio interatrial, tipo seio corondrio, sio condi¢cdes incomuns na populacio e a ocorréncia dos trés defeitos,
em um mesmo paciente, ndo possui relato prévio na literatura médica. Neste trabalho, é relatado o caso de um homem, com 37 anos de
idade, que teve o diagnéstico feito em nosso servigo, por meio do ecocardiograma, dessa extremamente rara associagio.

Descritores: Anomalia de Ebstein, Comunicagio Interatrial, Seio Coronério, Cardiopatias Congénitas

SUMMARY

Congenital heart defects involve a group of malformations that may be common or rare. Ebstein’s anomaly, left ventricular noncompaction
and coronary sinus atrial septal defect are unusual conditions in the population and the occurrence of the three defects in the same patient
has no previous report in medical literature. We report the case of a man with 37 years of age who had the diagnosis made in our service,

through echocardiography, of this extremely rare association.

Descriptors: Ebstein Anomaly; Heart Septal Defects, Atrial;Coronary Sinus; Heart Defects,Congenital

Introducao

As cardiopatias congénitas sao um grupo he-
terogéneo de anormalidades cardiacas, por ve-
zes, diagnosticadas em adultos. Frequentemente,
podem ser encontradas diferentes malformagées
associadas em um mesmo individuo. Anomalia
de Ebstein, ventriculo esquerdo nio compactado
(VENC) e comunicagio interatrial (CIA), tipo
seio corondrio, sio condi¢des consideradas inco-
muns na populacio geral e a combinagao das trés
anomalias, em um mesmo individuo, ainda nao
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possui relatos na literatura. O objetivo deste relato
¢ divulgar, para a comunidade médica, a presenca
dessa extremamente rara associagio de anormali-
dades cardiacas, diagnosticada pelo nosso servico,
assim como observar a boa evolucio clinica, ocor-
rida ao longo de muitos anos, apenas com trata-
mento clinico.

Relato de Caso

Um homem de 37 anos de idade, agricultor, em
acompanhamento cardiolégico desde os seis anos,
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com diagnéstico de anomalia de Ebstein e CIA,
tipo ostium primum, foi encaminhado ao nosso
servico para melhor avaliagio das caracteristicas
do defeito do septo atrial. Apresentava queixas de
dispneia, fadiga e cianose aos grandes esforcos, hd
aproximadamente 20 anos, sem relato de piora
progressiva dos sintomas no periodo. Vinha em
uso de hidroclorotiazida e triantereno.

A ausculta cardiaca revelou desdobramento da
segunda bulha e sopro sistélico ++/6+ em borda
esternal esquerda. Nao havia cianose e a pressao ar-
terial era de 110/60mmHg. O eletrocardiograma
mostrava ritmo sinusal, sobrecarga atrial direita
e bloqueio de ramo direito. Radiograma de térax
indicou leve aumento do volume cardiaco e leve
redugao da circula¢ao pulmonar.

Um ecocardiograma bidimensional transtora-
cico foi realizado, demonstrando grande aumento
do dtrio direito, atrializagao parcial do ventriculo
direito e moderada regurgitagdo da valva tricds-
pide, que apresentava deslocamento apical de fo-
lheto septal, com inser¢oes miocdrdicas andmalas.
Estas, também, comprometiam o folheto anterior,
o qual demonstrava aspecto redundante, porém
normalmente implantado (Figural), estimativa
de pressao sistélica mdxima em ventriculo direito
e artéria pulmonar correspondendo a 29mmHg.
Atrio esquerdo de tamanho usual, ventriculo es-

Figura - 1 Corte apical 4 cAmaras, mostrando a ma-formacio
da valva tricdspide e atrializagao parcial do ventriculo direito,
caracteristicos da anomalia de Ebstein. VE, ventriculo esquer-
do; AE, dtrio esquerdo; AD, dtrio direito.
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Figura - 2 Corte apical, revelando espessamento da regio api-
cal do ventriculo esquerdo com proeminentes trabeculacoes
e fluxo de sangue através dos recessos intertrabeculares.VE,
ventriculo esquerdo; VD, ventriculo direito.

querdo com moderada redugio da fungio sistdlica,
apresentando aumento da espessura parietal em
segmentos apicais, com trabeculagdes miocdrdicas
proeminentes e recessos intertrabeculares preen-
chidos por fluxo a0 mapeamento de color Doppler
(Figura 2). O seio coronariano mostrava-se bastan-
te ectdsico, com aspecto sem teto (unmoﬁ, permi-
tindo fluxo bidirecional entre os 4trios. Realizada
inje¢ao em membro superior esquerdo de contraste
salino agitado para obten¢ao de microbolhas, fo-
ram demonstrados efeito de contraste negativo, em
itrio direito, em regiao contigua a0 seio corondrio
e passagem adicional de grande quantidade de con-
traste para o dtrio esquerdo (Figura 3). Os achados
caracterizaram a presenca de anomalia de Ebstein,

VENC e CIA, tipo seio corondrio.
Discussao

Anomalia de Ebstein é um defeito incomum
(<1% de todos os defeitos congénitos), caracteri-
zada por malformacoes tipicas do ventriculo direi-
to e da valva tricdspide, incluindo um desvio dos
folhetos septal e posterior, em diregao ao dpice do
ventriculo direito. O folheto anterior estd posicio-
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Figura - 2 Corte apical, revelando espessamento da regio apical do ventriculo esquerdo
com proeminentes trabeculagoes e fluxo de sangue através dos recessos intertrabeculares.
VE, ventriculo esquerdo; VD, ventriculo direito.

nado, normalmente, na maioria dos casos'.

VENC ¢ atualmente descrito como uma car-
diomiopatia primdria de etiologia genética?, carac-
terizada por trabeculagdes proeminentes na super-
ficie luminal ventricular, associadas com recessos
intertrabeculares profundos, determinando uma
camada de miocdrdio, ndo compactado, junto ao
endocdrdio, e uma de miocdrdio compactado jun-
to ao epicdrdio’. Acomete, preferencialmente, a
regiao apical do ventriculo esquerdo, assim como
as paredes lateral e inferior®. Tem sido descrita de
forma isolada, em associacao com outras doencas
cardiacas congénitas ou em sindromes®‘. A inci-
déncia encontrada em diferentes estudos ecocar-
diograficos varia de 0,05 a 0,24% por ano’.

CIAs sao comuns, contando por 5% a 10% de
todos os defeitos cardiacos congénitos. Existem di-
ferentes variedades morfoldgicas e o tipo seio coro-
ndrio responde por menos de 1% das CIAs®. Esse
tipo de anomalia, designada como unroofed co-
ronary sinus, na literatura inglesa, constitui-se em
um defeito, na parede que separa o seio corondrio
da cAmara atrial esquerda, estrutura tecidual esta
que pode estar fenestrada ou totalmente ausente.
Sob o ponto de vista estritamente anatdmico, tal
patologia nio se constitui em uma falha propria-
mente dita do septo atrial e sim, na esséncia, de
um defeito presente na parede que limita ou sepa-
ra, no coragdo normal, o dtrio esquerdo da regido
do seio corondrio. A consequéncia da deficiéncia
anatdmica, dessa zona tecidual, é a génese de uma
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forma bastante infrequente
de CIA.

Pacientes portadores de
anomalia de Ebstein podem
apresentar uma grande va-
riedade de outros defeitos
congénitos. A  associagao
com defeitos do septo atrial
tem sido relatada, estando
presente em até 70% dos
casos’. CIA em pacientes
com VENC também tem

10,11 Anomalia

sido descrita
de Ebstein tem sido relata-
da em conjungio com nao
compactagio ventricular, tanto direita quanto es-
querda, podendo acometer 17% dos pacientes'>"?.
A associagio pode ser encontrada como um padrio
familiar, sendo recomendado o rastreamento em
todos os membros da familia, independentemen-
te do estado clinico'. Jost et al'® descreveram sé-
rie de trés pacientes com as anomalia de Ebstein,
VENC e defeito no septo atrial, porém, em todos
os pacientes, o defeito septal encontrado era do
tipo ostium secundum, o padrio mais comum das
CIAs".

Destacamos, também, que além de ser um pa-
ciente com uma associa¢ido de malformacoes cardi-
acas muito rara, apresentou uma excelente evolu-
¢ao clinica ao longo de seus 37 anos de vida. Sua
atividade laboral exige esforco fisico frequente e de
grande intensidade e, assim mesmo, os sintomas
de insuficiéncia cardiaca foram leves e nao limitan-
tes. Arritmias e eventos tromboembdlicos, compli-
cacoes esperadas no VENC, nao se manifestaram
neste paciente.

Para o nosso conhecimento, este é o primeiro
caso documentado de anomalia de Ebstein com
VENC e CIA, tipo seio corondrio. Ecocardiogra-
mas prévios do paciente nio identificaram as al-
teragoes miocdrdicas por nds descritas. Melhora
da qualidade das imagens ecocardiogrificas pode
aumentar a detecgdo e descri¢io de anomalias do
miocédrdio do VE e permitir identificagio de me-
nores graus de nio compacta¢io miocdrdica, em
anomalias congénitas como a de Ebstein. Assim,



com a melhora progressiva dos equipamentos, ¢é
esperado que outros pacientes venham a receber o
diagndstico de associagoes raras, como a verificada
no presente relato.
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