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RESUMO

A anomalia de Ebstein corresponde a um conjunto de malformacgdes cardiacas
congénitas baseadas essencialmente em torno de alteragfes estruturais e funcionais da
valvula tricispide, de onde se destacam a adesdo dos folhetos posterior e septal da
valvula ao miocéardio subjacente bem como a insercdo distal do anel tricispide. Estas
alteracdes condicionam a formacdo de uma regido “auricularizada” no ventriculo
direito, diminuindo a sua capacidade de reserva e funcional. O fendtipo de
malformacOes varia de doente para doente, existindo casos publicados onde se
descrevem outras alteragcbes como a existéncia de comunicacao interauricular, defeitos

do septo interventricular, entre outros.

A embolia paradoxal € um fendmeno que ocorre em doentes com anomalia de Ebstein e
comunicacdo interauricular, pela criacdo de um gradiente de pressbes que favorece o

shunt direito-esquerdo.

Nesta revisdo serdo abordados os mecanismos fisiopatoldgicos da anomalia de Ebstein
bem como as suas caracteristicas clinicas, diagnostico e tratamento. Serd ainda feita
uma revisao sobre a embolia paradoxal no contexto de doentes com a referida anomalia,

recorrendo a analise critica de casos clinicos disponiveis na literatura.



ABSTRACT

Ebstein’s anomaly is caracterized by various congenital cardiac malformations based
essentially on structural and functional alterations of the tricuspid valve, such as
adherence of the septal and posterior leaflets to the underlying myocardium and distal
insertion of the tricuspid annulus. These alterations lead to the formation of an
“atrialized” region of the right ventricule, with fewer functional and reserve capacities.
The fenotipe of the disease may vary within patients, as there are case reports where the
authors describe alterations such as atrial septal defects, ventricular septum defects,
among others.

Paradoxical embolism is a phenomenon that occurs in patients suffering from Ebstein’s
anomaly and atrial septal defect, as they favor the formation of a pressure gradient that
can end up in atrial right-to-left shunting.

In this review we will discuss the pathophysiological mecanisms of Ebstein’s anomaly
as well as its clinical features, diagnosis and treatment. We will also review the major
aspects about paradoxical embolism on patients with Ebstein’s anomaly, based on a

critical analysis of the case reports published in the literature.

99 ¢

Palavras-chave: “Ebstein’s anomaly”, “paradoxical embolism”, “emboli” e “congenital
heart disease”
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INTRODUCAO

A anomalia de Ebstein é conhecida na literatura ja desde 1866 e corresponde a um
conjunto de malformacdes cardiacas congénitas, centralizadas em torno de alteracdes
primarias da valvula tricuspide, que poderdo originar quadros graves de insuficiéncia

cardiaca, embolia paradoxal e/ou morte subita.

O fendtipo da doenca poderd ser mais ligeiro ou mais grave, sendo que as alteracdes
caracteristicas podem incluir a adesdo dos folhetos septal e posterior da valvula
tricispide ao miocardio que lhes estd subjacente; deslocamento apical da inser¢do do
anel valvular; “auricularizacdo” do ventriculo direito, podendo ocorrer varios graus de
dilatacdo e/ou estreitamento; fenestragcbes e/ou redundéncias do folheto anterior da
valvula trictspide; e, finalmente, dilatacdo do local de insercdo do anel valvular na
juncdo auriculoventricular direita, que contribui para diversos graus de regurgitacao

tricispide.

A clinica ira variar também de acordo com o fenétipo da doenca, havendo desde casos
de doentes que permanecem assintomaticos até a vida adulta, a quadros clinicos que

incluem cianose, arritmias, insuficiéncia cardiaca congestiva grave e morte subita. *

Sao objectivos desta revisao, esclarecer as caracteristicas fisiopatoldgicas e clinicas da
anomalia de Ebstein, rever criticamente os casos clinicos publicados na literatura que
descrevam situacOes de embolia paradoxal na anomalia de Ebstein e identificar pontos

que justifiqguem estudos posteriores.
METODOS

A redaccdo deste artigo teve como base uma pesquisa de literatura disponivel na base de
dados NCBI, de artigos publicados entre os anos de 1986 e 2018, que incluiam as
palavras chave “Ebstein’s anomaly”, “paradoxical embolism”, “emboli” e “congenital
heart disease”. Foram seleccionados artigos de livre acesso ou disponibilizados pela

FMUL, redigidos em lingua portuguesa e/ou lingua inglesa.



EPIDEMIOLOGIA

Estima-se que a anomalia de Ebstein corresponda a menos de 1% de todos os casos de
doenca cardiaca congénita, ocorrendo em cerca de 1 em cada 200 000 nados-vivos e
com uma razdo entre os sexos masculino e feminino de 1:1. A maioria dos casos sdo
esporadicos, existindo raras situacdes nas quais existe relagdo com a historia familiar.?
Esta anomalia foi, pela primeira vez, descrita por Wilhelm Ebstein no ano de 1866,
numa publicacdo de caso clinico intitulada “Concerning a very rare case of

insufficiency of the tricuspid valve caused by a congenital malformation”. 3

Na grande maioria dos casos a anomalia de Ebstein tem uma progressao favoravel da
sua histdria natural, apresentando, por isso, uma prevaléncia relativamente elevada na
populacio adulta.* Contrastando com este dado, os casos mais graves da doencga s&o
descritos no extremo etario oposto, em recém-nascidos, grupo que corresponde a 30%

da populagéo diagnosticada, e para o qual a taxa de mortalidade ronda os 50%.?

Em 80-90% dos doentes podem estar presentes outros defeitos intra-cardiacos, de entre
0s quais se destacam os defeitos do septo interauricular, pormenor que favorece a

ocorréncia de embolia paradoxal (por existéncia de shunt direito-esquerdo). °

MECANISMO FISIOPATOLOGICO

No coracdo normal, a valvula tricispide é constituida por 3 folhetos: um anterior, um
posterior e um septal. A anomalia de Ebstein corresponde a um conjunto de alteracbes
dos tecidos intra-cardiacos, de onde se destacam alteracbes morfoldgicas da valvula
tricuspide e do ventriculo direito, ocorrendo adesdo dos folhetos septal e posterior da
tricispide ao miocardio que lhes esta subjacente (fendmeno devido a uma falha no
processo de separacdo destes mesmos tecidos durante o processo de embriogénese);
deslocamento apical da inser¢do do anel valvular; “auricularizagdo” do ventriculo
direito, estando descritos varios graus de dilatacdo e/ou estreitamento; fenestragcdes e/ou
redundéncias do folheto anterior da valvula trictspide, que pode adquirir o formato de
vela de barco; e, finalmente, dilatacdo do local de insercdo do anel valvular na juncéo

auriculoventricular direita, que contribui para diversos graus de regurgitacdo tricispide.
3,6



Para além disto, esta anomalia esta frequentemente associada a comunicacao
interauricular, foramen ovale permeével, defeitos do septo interventricular e anomalias
da porcdo mais distal do ventriculo direito.” Estima-se que 80-90% dos doentes com

anomalia de Ebstein tém comunicagao interauricular ou foramen ovale permeéavel .

O espectro de malformacGes na anomalia de Ebstein é variavel, podendo ocorrer desde
um deslocamento apical minimo do anel de insercdo da valvula tricispide, até a
existéncia de uma camada membranar ou muscular entre as zonas de entrada e

trabecular do ventriculo direito.®

O folheto anterior da valvula trictspide é, habitualmente, redundante, podendo conter
fenestracdes. Pode mesmo estar deformado, de forma a que o Unico folheto mével causa

obstrucdo ao tracto de saida ventricular direito.

O ventriculo direito encontra-se dividido em duas porc¢@es: uma porc¢do relacionada com
a alteracdo, que corresponde a camara de entrada do ventriculo direito e que,
funcionalmente, se integra na auricula direita; e duas outras por¢des, trabecular e tracto
de saida, respectivamente, ndo associadas a alteracdo, que correspondem ao ventriculo
direito funcional propriamente dito. A porgao “auricularizada” do ventriculo direito, que
mais vulgarmente corresponde a camara de entrada do mesmo, tem tendéncia a dilatar,
podendo vir a representar mais de metade do volume total desta cavidade, contrastando
com um terco de volume a que corresponde habitualmente. A por¢édo néo “atrializada”,
considerada como a zona funcional do ventriculo direito na anomalia de Ebstein,
encontra-se separada das restantes porcdes pelo anel de insercdo valvular, que,
habitualmente, se encontra também dilatado. Mais ainda, esta dilatacdo habitualmente é
acompanhada de dilatacdo do &pex do ventriculo direito, assim como do tracto de saida.
Em alguns casos é descrito um movimento paradoxal do septo interventricular, que
oblitera parte da cavidade ventricular esquerda durante o periodo sistélico. Em casos
extremos, pode, inclusive, ocorrer obstrucdo total do tracto de saida ventricular

esquerdo.

Assim sendo, o compromisso funcional do ventriculo direito e a regurgitacdo da valvula
tricuspide contribuem para a diminuigdo do volume sistolico do ventriculo direito. Esta
também descrito que, para este fendmeno, pode contribuir a existéncia de um
“balonamento” sistolico externo da porcéo “auricularizada” do ventriculo direito, o que

propicia a formagéo de um reservatorio ndo funcional de sangue. A médio prazo, ocorre



dilatacdo da auricula direita, que podera agravar o grau de uma eventual comunicacao

interauricular, pelo continuo aumento de pressdo nesta cavidade.?

Figura 1- Visdo tridimensional de achados caracteristicos da anomalia de Ebstein (A- plano sagital; B- plano axial).
aRV, ventriculo direito atrializado; fRV ventriculo direito funcional; LA, auricula esquerda; LV, ventriculo esquerdo;
RA, auricula direita; TVAL, folheto anterior da vdlvula tricuspide; TVPL, folheto posterior da valvula tricuspide; TVSL,
folheto septal da vdlvula tricuspide.®

ASPECTOS CLINICOS DA ANOMALIA DE EBSTEIN

As manifestac@es clinicas na anomalia de Ebstein estdo directamente relacionadas com
o nivel de gravidade da mesma, podendo ser consideradas desde minimas até graves. No
periodo neonatal, situacbes de grave compromisso da funcdo valvular tricuspide
poderdo resultar em insuficiéncia cardiaca congestiva grave ou mesmo conduzir a
morte. Por outro lado, em situacdes funcionalmente menos graves, o doente podera
permanecer assintomatico durante grande parte da sua vida, verificando-se um atraso na
identificacdo e diagnostico da anomalia. Exemplo desta Gltima situacdo é o caso clinico
descrito em 2015 por Moradi et al, de um homem com 86 anos, ao qual é feito o
diagndstico de anomalia de Ebstein, ap6s avaliacdo da sintomatologia de um sindrome

coronario agudo.!

Factores como a idade, grau de shunt direito-esquerdo ou gravidade das alteracGes
anatomicas sdo pontos a ter em consideracdo na medida em que poderdo fazer variar as

apresentacgdes clinica e hemodinamica.



Cianose, arritmias, insuficiéncia cardiaca direita e morte subita cardiaca sdo os sinais

clinicos paradigméticos da anomalia de Ebstein.

A estes podera estar associado o surgimento de extrassons cardiacos, dos quais se
destaca o desdobramento prolongado e persistente de S2. No que a sopros cardiacos diz
respeito, a existéncia de um sopro holossistolico é o mais frequentemente descrito. O
pulso venoso jugular apresenta-se, habitualmente, sem alteracdes, dado que a auricula

direita dilatada funciona como um reservatorio para o sangue venoso nédo ejectado.

Em adultos e criancas com idade superior a 10 anos, as arritmias tornam-se
relativamente frequentes, associadas a cianose, bem como progressiva intolerancia ao
exercicio fisico, dispneia de esforco e fadiga. Caso estejamos perante um caso de
anomalia de Ebstein com comunicacao interauricular, os riscos de embolia paradoxal,

abcesso cerebral e morte subita estdo consideravelmente aumentados.®

Cerca de 30% dos doentes apresentam vias acessoOrias, responsaveis pelas referidas

arritmias, de onde se destaca o Sindrome de Wolff-Parkinson-White.®

De forma a melhor estratificar os diversos graus de anomalia de Ebstein foi descrita
uma escala de classificagdo, com base em medic¢Oes ecocardiograficas, proposta por
Celermajer et al. A classificacdo varia entre 1-4, com grau de crescente gravidade, e
baseia-se na razdo entre a soma da area da auricula direita e da por¢édo auricularizada do
ventriculo direito, com a area dos ventriculos direito funcional e esquerdo, numa

incidéncia apical 4 camaras em periodo telediastdlico.®°

Existe outra classificagcdo para descrever a gravidade da anomalia de Ebstein, proposta
por Carpentier et al, que define os tipos A: quando o volume do ventriculo direito
funcional se encontra dentro dos parametros normais, B: existéncia de movimento livre
do folheto anterior da valvula tricispide na presenca de uma porcdo auricularizada do
ventriculo direito, C: existéncia de grave restricdo ao movimento do folheto anterior da
valvula tricispide, podendo ocorrer obstrucdo ao tracto de saida do ventriculo direito, e
D: todo o ventriculo direito se encontra auricularizada, com excep¢do da zona

infundibular.®



DIAGNOSTICO

A ecocardiografia com Doppler é o exame auxiliar de diagndstico de eleicdo na
anomalia de Ebstein.®!! Trata-se de um exame de imagem que permite uma avaliagio
precisa e exacta das estruturas valvulares e da morfologia das camaras cardiacas. A isso,
associa-se o facto de se tratar de um exame de facil e rapido acesso, ndo invasivo e que
se pode realizar a cabeceira do doente.

A ecocardiografia bidimensional permanece como o método standard para avaliacdo e
diagnostico da anomalia, sendo que o recente adventicio da ecocardiografia
tridimensional se tem revelado um adjuvante para a avaliagdo mais pormenorizada das

alteracBes do aparelho valvular e regido subvalvular.!2
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Figura 2 -Ecocardiografia transtordcica 4 cémaras que revela deslocamento apical do folheto septal da vdlvula
tricuspide (seta), originando a auricularizagéo de uma porgdo do ventriculo direito (RV) e o surgimento de um
ventriculo direito funcional pequeno (A). Ecocardiografia com Doppler revela regurgitagdo tricuspide severa por
defeito de encerramento da vdlvula tricuspide (B). LA, auricula esquerda; LV, ventriculo esquerdo; RA, auricula
direita.®

A ressonancia magnética pode ter também utilidade, ja que possibilita a avaliacdo da
morfologia das cavidades cardiacas quando existe limitacdo da imagem da
ecocardiografia, para além de que indica eventuais regides miocardicas com atraso de
captacdo de contraste.!!

Séo considerados critérios de diagnéstico de anomalia de Ebstein o deslocamento apical
do folheto septal da valvula tricuspide superior a 8 mm/m? area de superficie corporal
bem como a existéncia de pontos de fenestracdo entre folhetos e/ou com o miocardio
adjacente. No caso especifico de doentes recém-nascidos, € frequente o0 recurso ao
Great Ormond Street Ebstein Score (GOSE), que estratifica a anomalia em 4 graus, por
ordem crescente de gravidade, tendo por base a razdo entre a soma da area da auricula

direita com a &rea da porgdo auricularizada do ventriculo direito e a soma da area da



porcao funcional do ventriculo direito com a area da auricula esquerda e com a area do
ventriculo esquerdo (medigdes feitas em fase telediastdlica em incidéncia apical 4
camaras).*?

A radiografia de térax podera ser normal ou apresentar algumas alteracdes tipicas desta
anomalia, de entre as quais se destaca a morfologia cardiaca do tipo globosa, com
visualizacio de estreitamento a nivel do pediculo adrtico. E comum a objectivacio de

uma auricula direita muito aumentada de volume.*?

Figura 3 - Radiografia tordcica de doente com anomalia de Ebstein e regurgitagdo tricuspide severa e defeito septal
interauricular, prévia a cirurgia de correcgdo tricuspide. A imagem revela cardiomegdlia, estreitamente pedicular e
indice cardiotordcico de 0.56.3

Na electrocardiografia de doentes com anomalia de Ebstein, sdo comuns achados como
prolongamento do intervalo PR, ondas P aumentadas e prolongadas como resultado da
dilatacdo auricular direita, fragmentacdo do complexo QRS e bloqueio completo ou
incompleto de ramo direito.®® A fragmentacdo do complexo QRS é indicativa de maior
gravidade da anomalia de Ebstein, estando também associada a um maior risco de
arritmias, ja que reflecte um aumento de volume da porcéo auricularizada do ventriculo
direito ou do “substrato arritmogénico”, regido essa que ja foi demonstrada como tendo

sendo mais propensa ao desencadear de fibrilhaco ventricular.®
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Figura 4 - Electrocardiograma de doente com anomalia de Ebstein que evidencia fragmentagdo do complexo QRS (a,
fragmentagdo QRS; b, deflecgdo positiva [R’] representativa de um novo complexo QRS)?

O bloqueio auriculoventricular completo € raro, no entanto, estima-se que em cerca de
42% dos doentes possa ocorrer bloqueio auriculoventricular de primeiro grau, devido a
alteracdes do sistema de condugdo geradas pelo aumento de volume e respectivas
alteracBes estruturais causadas pela dilatagdo auricular.® Quanto a arritmias, as mais
frequentes correspondem a fibrilhacdo ou flutter auricular, sendo que ambas sdo mais
frequentes em doentes idosos. A presenca de vias de conducdo acessorias foi relatada
em apenas uma minoria dos doentes, estando presentes em cerca de 15% dos casos
estudados.’> A maioria das vias acessdrias estdo localizadas em torno do orificio
alterado da valvula trictspide.®

O recurso ao cateterismo cardiaco raramente é necessario, sendo a sua maior utilidade
verificada em situacdes de avaliacdo de existéncia de shunt cavopulmonar bilateral ou
em situacdes de compromisso hemodindmico grave com disfungéo ventricular esquerda
grave ou suspeita de elevacdo da pressao arterial pulmonar ou da pressdo telediastolica

ventricular esquerda.?



TRATAMENTO

De acordo com as indicacGes publicadas em 2010 pela European Society of Cardiology
(ESC), todos os doentes com anomalia de Ebstein devem ser alvo de avalia¢fes anuais
num centro especializado em doengas cardiacas congénitas.'3

A sintomatologia determina a via de tratamento a seguir, sendo que a grande maioria de
doentes com anomalia de Ebstein irdo precisar de tratamento cirdrgico em algum
momento da sua vida. 11213

Em recém-nascidos o tratamento médico € a linha de tratamento inicial aconselhada,
sendo que 0s avangos mais recentes em cuidados intensivos neonatais tém vindo a
permitir adiar o tratamento cirdrgico de doentes sintomaticos até uma fase um pouco
mais avancada da sua infancia. Dearani et al advogam que a cirurgia devera ser
realizada, preferencialmente, nos primeiros anos da infancia, na medida em que assim
se optimiza a preservacao da funcdo ventricular direita futura. Critérios de inclusdo para
tratamento cirdrgico em recém-nascidos incluem cianose severa, GOSE de 3 ou 4 com
cianose moderada, indice cardiotoracico > 80% e regurgitacio trictspide grave.

Na restante populacéo, o tratamento sintomatico prévio a cirurgia esté indicado, sendo
que a anticoagulacdo oral é benéfica em doentes com histéria de embolia paradoxal ou
fibrilhacdo auricular. Em doentes com risco tromboembolico aumentado ou shunt
direito-esquerdo a anticoagulacio profilatica pode ser considerada.*?

As indicagOes para cirurgia incluem a existéncia de sintomatologia, como diminuigéo da
tolerancia ao exercicio, fadiga (classes 111 ou IV da NYHA) ou cianose grave, aumento
progressivo e/ou disfuncdo do ventriculo direito, surgimento de taquiarritmias
auriculares ou ocorréncia de embolia paradoxal. Observacao e tratamento médico séo
recomendados em doentes assintomaticos e acianoticos ou sintoméaticos em classe | ou
Il da NYHA. Em doentes assintomaticos, podera ser indicacdo cirdrgica a existéncia de

regurgitacdo tricispide grave com disfuncdo ventricular direita moderada.'-®



Tabela 1 -Indicagdes para intervengdo na anomalia de Ebstein. Adaptado de ESC Guidelines'3

IndicagBes para Cirurgia Classe Nivel

A correccdo cirlrgica deve ser realizada em doentes com regurgitacdo
tricispide (nivel > moderado) e com sintomatologia (classe NYHA > 1l ou | C
arritmias) ou em doentes cuja capacidade de resisténcia ao exercicio esta

em decréscimo, apds avaliagdo em teste de esforco.

Se houver indicacao para cirurgia de correcgdo da valvula tricispide, o
encerramento de eventual comunicaco interauricular / foramen ovale | C

permeéavel deve ser realizado no mesmo tempo cirdrgico.

A correcgdo cirdrgica deve ser considerada, independentemente da
sintomatologia do doente, com dilatacdo progressiva do coragdo direito ou lla C
reducdo da fraccdo de ejecgdo direita e/ou cardiomegalia progressiva

visivel na radiografia de torax.

Indicac@es para Cateterismo

Doentes com arritmias relevantes devem ser sujeitos a testes
electrofisiolégicos e seguidos de terapia ablativa, se aplicavel, ou | C
tratamento cirdrgico das mesmas, caso exista alguma cirurgia cardiaca

planeada.

Na eventualidade de embolia sistémica documentada e provavelmente
causada por mecanismo paradoxal, o encerramento de comunicagao lla C

interauricular / foramen ovale permeével devera ser considerado.

Tendo em conta a variabilidade morfologica dos coracdes de doentes com anomalia de
Ebstein, estdo descritas na literatura variadas técnicas cirdrgicas. De realcar que, com o
desenvolvimento das técnicas cirdrgicas recentes, doentes assintomaticos, até entdo sem
indicacdo cirdrgica, poderdo vir a ser encaminhados para cirurgia, por forma a prevenir
complicacBes da historia natural da doenca, como sejam arritmias ou disfuncéo
ventricular.!

No que a técnicas cirurgicas diz respeito, a reparacdo da valvula tricaspide (quando
possivel) e preferivel a substituicdo completa da mesma. Caso o folheto anterior da
valvula tricispide esteja mdvel e o volume de ventriculo direito funcional seja superior
a 1/3 do volume total do ventriculo direito, a técnica de reparacdo da valvula baseia-se
na construcdo de uma valvula monocuspide. A criagdo de uma anastomose

cavopulmonar bidireccional podera ser necessaria.



A taxa de mortalidade pos-cirurgica actual em centros especializados é < 6%,
contrastando com os valores superiores a 25% que se verificavam anteriormente. Mais
de 90% dos doentes sobrevivem mais de 10 anos apds a cirurgia, muitos deles em classe
funcional 1 ou 1l da NYHA. %3

A EMBOLIA PARADOXAL

A embolia paradoxal € um fendmeno tromboembdlico, descrito pela primeira vez em
1877 por Colnheim,'* que se apresenta frequentemente como uma complicacdo da
histdria natural da doenca em adultos com anomalia de Ebstein.’

Ocorre maioritariamente nos casos de anomalia de Ebstein associada a comunicagédo
interauricular, ja que esta ultima favorece a existéncia de bypass a circulacdo pulmonar
de eventuais émbolos provenientes da circulagdo venosa, sendo estes encaminhados
para a circulacéo arterial (shunt direito-esquerdo).

O seu diagnostico baseia-se em critérios definidos por Johnson, em 1951, que incluem a
auséncia de fonte tromboembolica arterial conhecida, existéncia de historia de trombose
venosa profunda ou embolia pulmonar, existéncia de shunt intracardiaco, e existéncia de
aumento transitério ou permanente do gradiente de pressdes intra-auriculares que

promovam o shunt direito-esquerdo (manobra de Valsalva ou hipertensdo pulmonar,

respectivamente). 815

Figura 5 - Ecocardiograma transesofdgico de embolia paradoxal eminente. E visualizdvel um émbolo a atravessar o
foramen ovale. LA, auricula esquerda; RA, auricula direita.1®

No que a localizacdo dos émbolos diz respeito, esta ocorre com igual frequéncia nas
circulacbes cerebral e dos membros inferiores, podendo também atingir as artérias
coronarias, esplénicas ou renais.!’

E de sublinhar que a embolia paradoxal é um diagndstico de exclusdo. Previamente ao

estabelecimento de um diagnostico devera ser realizado o estudo da bioquimica, perfil



lipidico, coagulacdo e estudo de trombofilias, bem como ecocardiograma. De entre 0s
principais diagnosticos diferenciais incluem-se trombose, embolia tumoral e vegetacoes
valvulares.t’

Na era pré ecografia, em 1951, Barger et al. publicaram um dos primeiros casos clinicos
de anomalia de Ebstein associada a comunicacdo interauricular, com histéria de embolia
paradoxal com posterior evolucéo para abcesso cerebral. O caso foi o de um individuo
do sexo masculino, de 30 anos, caucasiano, cujos motivos de internamento foram
queixas de fadiga, cefaleia holocraneana, diplopia e parestesias do membro superior
direito. O 6bito foi verificado 5 dias apds a admissdo. Uma eventual bacteriémia, ainda
que na auséncia de diagnostico de fonte infeciosa, como uma endocardite, foi colocada
como hipétese para esta evolucao fisiopatoldgica. Apos autopsia, e com a confirmacéao
da existéncia de anomalia de Ebstein com comunicacdo interauricular, foi realizado o
diagnéstico definitivo de embolia paradoxal.®

Posteriormente, ja muitos foram os casos descritos com caracteristicas semelhantes ao
anterior. Como exemplos temos o caso descrito por Santra et al, de um rapaz de origem
indiana de 18 anos com edema e dor da perna direita de apresentacdo aguda, dispneia
com 5 anos de evolucdo, policitémia, cianose e hipocratismo digital. O diagndstico final
apos ecocardiografia foi de anomalia de Ebstein com embolia paradoxal para 0 membro
inferior direito.’

Outro caso, publicado por Meldo et al. foi o de um homem de 47 anos,
toxicodependente, com histéria de um sopro cardiaco cuja etiologia ndo havia sido
investigada até a data, admitido na urgéncia por dispneia e fadiga de esfor¢o, associados
a multiplos acidentes isquémicos transitorios prévios. O diagndstico final foi também de
embolia paradoxal em contexto de anomalia de Ebstein, tendo a multiplicidade de AIT’s
prévios e o quadro da admissdo sido atribuidos a uma etiologia cardioembdlica
proporcionada pela existéncia de foramen ovale permeéavel e diagnosticado apds
ecocardiografia.®

Em 2013, Mazdeh et al, publicaram o caso de uma doente de 30 anos com anomalia de
Ebstein, foramen ovale permeavel e historia de acidente vascular cerebral ao 10° dia de
puerpério. Apos avaliacdo da doente, foi atribuido o diagndstico de acidente vascular
cerebral por embolia paradoxal.*®

Quando ndo reconhecida, a embolia paradoxal podera dar origem a fenomenos
embdlicos recorrentes, podendo originar isquémia cerebral, dos membros e/ou visceral,

tendo, por isso, um progndéstico mais reservado.



Em 1986, Langdon et al, publicaram um caso de um doente do sexo masculino, de 39
anos, com historia de dispneia desde h& duas semanas, admitido por um episddio
transitorio de dor precordial com irradiagdo para o dorso. Catorze meses antes da
admissdo, tinha tido histéria de trombose venosa profunda no membro inferior direito.
Por forma a excluir o diagnostico de disseccdo da aorta, foi realizado aortografia do
arco aortico e TC tordcica, que revelaram a existéncia de trombo na artéria pulmonar e
shunt direito—esquerdo cardiaco. Posteriormente, durante o procedimento de colocagao
de um filtro na veia cava inferior, o doente iniciou quadro de dor abdominal
generalizada, com maior intensidade ao nivel do flanco direito, consistente com
isquémia visceral. Com base nos achados anteriores, foi realizado o diagnostico de
embolia paradoxal.?°

Quanto a factores de risco para embolia paradoxal em doentes com anomalia de Ebstein,
em 2013, Attenhofer Jost et al publicaram os resultados de um estudo retrospectivo de
dados clinicos e imagiol6gicos de um grupo de 128 doentes com idade igual ou superior
a 40 anos. Concluiram que, em doentes com foramen ovale permeavel, sdo factores de
risco para embolia paradoxal: aneurisma do septo interauricular, o diametro da
comunicacdo interauricular, alteracbes de coagulacdo ou presenca de material
embolizado na veia cava inferior e veias dos membros inferiores ou superiores.

Mais ainda, a presenca de shunt auricular, como foramen ovale permeéavel ou
comunicacdo interauricular, em doentes com anomalia de Ebstein, insuficiéncia
tricpide grave e pressdo intra-auricular aumentada, aumentam o risco de embolia
paradoxal.’®

Sé por si, a embolia paradoxal constitui indicacdo para intervencdo em doentes com
anomalia de Ebstein.®

A titulo de exemplo existe o caso descrito em 2014 por Rangarajan et al, de uma doente
de 30 anos com anomalia de Ebstein e com histdria de embolia paradoxal, que teve
indicagdo para encerramento percutaneo de comunicagdo interauricular. O tratamento
médico foi feito com base em anticoagulagdo com varfarina.?

A anticoagulacdo sistémica é a opc¢do de tratamento base da embolia paradoxal, sendo
também utilizada em esquemas profilacticos. O esquema de tratamento passa pela
administracdo de heparina ndo fraccionada endovenosa seguida de anticoagulacéo oral
cronica, sendo a duracdo do mesmo individualizada de acordo com o doente. Doentes
com risco embdlico definido mas reversivel (exemplo de fractura de membro inferior

com imobilizagcdo gessada) deveréo realizar esquema de anticoagulacdo oral por 6-12



meses. Para doentes com risco embolico a longo prazo (caso de distirbios da
coagulacdo), descrevem a eventual necessidade de esquema de anticoagulacdo oral
vitalicio.?® Assume-se que doentes com anomalia de Ebstein com defeito de septo
interauricular se possam incluir neste Gltimo grupo de doentes de risco embolico
cronico, no entanto, nada se encontra protocolado em relacdo a esquemas de
tratamento/profilaxia de embolia nestes doentes. O mesmo se aponta em relacdo a
utilizacdo de novos anticoagulantes orais para prevencdo secundaria de embolia
paradoxal, pelo que se privilegia o uso de antagonistas da vitamina K.

A embolia paradoxal neste grupo de doentes permanece uma entidade clinica para a
qual escasseiam estudos relativamente a métodos e resultados de tratamento e de follow-
up.14'22

De notar que a embolia paradoxal ndo serd o unico mecanismo embolico a reconhecer
em doentes com anomalia de Ebstein. Foram publicados pelo menos dois casos clinicos
(em 2018 e 2015, por Gashgarey et al. e por Kumar et al., respectivamente) de doentes
com anomalia de Ebstein e histéria de embolia recorrente, sem shunt direito-esquerdo
objectivado na ecocardiografia, e aos quais se atribuiu, como causa dos episodios de
embolia recorrente, a estase venosa cronica que se verifica ao nivel da auricula direita.
Kumar et al., descrevem, inclusivamente, a presenca de um trombo de grandes
dimens6es (10,1 x 8,3 cm) no interior da auricula direita. A terapéutica teve como base
a anticoagulacdo, tendo a cirurgia sido recusada pela doente por motivos pessoais. O
caso descrito por Gashgarey et al. tratou-se de um caso de um homem de 27 anos, com
histéria de trombose venosa recorrente refractaria a diferentes esquemas de
anticoagulacdo em dose terapéutica, ao qual foi feito o diagnostico de sindrome de
Budd-Chiari e de anomalia de Ebstein com regurgitacdo tricuspide severa e sem

evidéncia de comunicacio inter-auricular.”?



CONCLUSAO

A anomalia de Ebstein é uma entidade clinica descrita desde ha ja varias décadas, que
representa menos de 1% das anomalias cardiacas congénitas conhecidas, e com um
mecanismo fisiopatologico e apresentacao clinica bem definidos na literatura.

Enguanto conjunto de anomalias cardiacas congénitas, podera ter implicacdes mais ou
menos graves para a vida do doente. Na grande maioria dos casos pode manter-se uma
doenca silenciosa, sem manifestacbes que ponham em risco a vida do doente durante
varios anos ou até décadas. Assim, torna-se crucial investir na sensibilizacdo para o seu
reconhecimento precoce por forma a evitar complicaces tardias.

Na presenga de um doente com anomalia de Ebstein e com uma comunicagio
interauricular identificada, poderd ocorrer embolia paradoxal. Na falta do
reconhecimento da anomalia, poderemos deparar-nos com doentes com fendmenos
tromboembdlicos recorrentes cuja origem € desconhecida ou tardiamente identificada.
Sao numerosos 0s casos clinicos publicados na literatura sobre a ocorréncia de embolia
paradoxal na anomalia de Ebstein. Verifica-se, no entanto, que sdo poucos os estudos
sobre os resultados de abordagens de tratamento e/ou profilaxia e seguimento de
doentes. Julga-se, por isso, pertinente o investimento em estudos focados no seguimento
pré e pds-cirargico destes doentes, de forma a que se definam vias de actuacdo com base

na melhor evidéncia cientifica disponivel.
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