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Anomalia de Ebstein com comunicacéao interatrial em paciente gestante
com preé-eclampsia: um raro relato de caso

Ebstein's Anomaly with atrial septal defect in a pregnant patient with pre-
eclampsia: a rare case report
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RESUMO

A Anomalia de Ebstein (AE) é uma cardiopatia congénita rara, ocorre em apenas 1% das mas
formagdes cardiacas. E uma alteracio da implantac&o dos folhetos da valva trictspide, ocorre
0 aumento do volume do atrio direito e a atrializagdo do ventriculo direito. Geralmente, possui
uma evolugdo clinica lenta, com sintomas aparecendo em idade avangada. A comunicagdo
interatrial (CIA), também consiste em uma cardiopatia congénita, do tipo acianotica,
comumente assintomatica, com prevaléncia de 5 a 10% de todas as cardiopatias, mais comum
em mulheres. Baseia-se na formagdo de um “shunt” esquerdo-direito, podendo causar
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hiperfluxo da veia pulmonar. Por outro lado, a pré-eclampsia é uma complicacdo gestacional
detectada na vigésima semana. E uma disfuncdo materno/placentaria responsavel por elevagéo
da presséo arterial (> 140/90 mmHg), associada a les&o de 6rgéo alvo, proteindria ou disfungéo
utero/placentaria. Neste estudo, o objetivo é relatar as complicagdes desenvolvidas durante a
gestacdo em paciente que possuia essa rara associa¢do de comorbidades. Paciente feminina, 20
anos, primigesta com 30 semanas e 4 dias, vista em USG obstétrico, com descontrole pressorico
desde de o inicio da gestacdo. Cardiopata, sem acompanhamento, apresentando EA e 1A
(diagnostico em laudo de 2008). Foi admitida em Unidade de Terapia Intensiva (UTI) com
dispneia, saturacdo de O2 de 91%, pressao de 150/100 mmHg. Apos estabilizacédo, solicitados
pareceres para cardiologia, obstetricia e risco anestésico. USG obstétrico mostrou
compartimento fetal alterado e relagdo cérebro/placentaria alterada. No 2° dia, apds
corticoterapia, paciente retorna do centro-cirirgico apds cesariana, acoplada a ventilacdo
mecanica invasiva, devido a descompensacdo. Radiografia pds-cirurgia mostrou pequeno
derrame pleural bilateral. Mantida Cefalotina por mais 2 dias. No dia 3, TC de térax revelou
derrame persistente e consolidagdes, iniciando Ceftriaxone e Clindamicina. Noradrenalina
iniciada apds descompensacdo hemodinamica. No dia 6, ap0s teste de respiracdo espontanea
bem-sucedido, o ecocardiograma evidenciou AE, insuficiéncia triclspide acentuada e mitral
leve. Sem critérios graves, a paciente foi transferida para a enfermaria para seguimento e
término da antibioticoterapia. A gestacdo pode agravar riscos em pacientes com comorbidades
raras como anomalias cardiacas congénitas. O acompanhamento especifico € crucial e, em casos
graves, a gravidez deve ser evitada.

Palavras-chave: Anomalia de Ebstein, comunicacdo interatrial, pré-eclampsia.

ABSTRACT

Ebstein's Anomaly (EA) is a rare congenital heart disease, occurring in only 1% of heart defects.
It is a change in the implantation of the tricuspid valve leaflets, resulting in an increase in the
volume of the right atrium and atrialization of the right ventricle. It generally has a slow clinical
evolution, with symptoms appearing at an advanced age. Atrial septal defect (ASD) also
consists of a congenital heart disease, of the acyanotic type, commonly asymptomatic, with a
prevalence of 5 to 10% of all heart diseases, more common in women. It is based on the
formation of a left-right “shunt”, which can cause hyperflow of the pulmonary vein. On the
other hand, pre-eclampsia is a gestational complication detected in the twentieth week. It is a
maternal/placental dysfunction responsible for elevated blood pressure (> 140/90 mmHg),
associated with target organ damage, proteinuria or uterine/placental dysfunction. In this study,
the objective is to report the complications developed during pregnancy in a patient who had
this rare association of comorbidities. Female patient, 20 years old, primiparous at 30 weeks
and 4 days, seen on obstetric USG, with uncontrolled blood pressure since the beginning of
pregnancy. Cardiac patient, without follow-up, presenting AS and Al (diagnosis in 2008
report). She was admitted to the Intensive Care Unit (ICU) with dyspnea, O2 saturation of 91%,
pressure of 150/100 mmHg. After stabilization, opinions were requested for cardiology,
obstetrics and anesthetic risk. Obstetric USG showed altered fetal compartment and altered
brain/placental relationship. On the 2nd day, after corticosteroid therapy, the patient returns
from the surgical center after a cesarean section, coupled with invasive mechanical ventilation,
due to decompensation. Post-surgery x-ray showed a small bilateral pleural effusion. Kefalotin
was maintained for another 2 days. On day 3, chest CT revealed persistent effusion and
consolidations, initiating Ceftriaxone and Clindamycin. Noradrenaline started after
hemodynamic decompensation. On day 6, after a successful spontaneous breathing test, the
echocardiogram showed LA, marked tricuspid and mild mitral insufficiency. Without serious
criteria, the patient was transferred to the ward for follow-up and completion of antibiotic
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therapy. Pregnancy can aggravate risks in patients with rare comorbidities such as congenital
heart anomalies. Specific monitoring is crucial and, in severe cases, pregnancy must be avoided.

Keywords: Ebstein's Anomaly, interatrial communication, pre eclampsia.

1 INTRODUCAO

A Anomalia de Ebstein (AE) representa uma condi¢do cardiopatia congénita
extraordinariamente rara e complexa, que desafia os limites do conhecimento médico.
Caracterizada por uma malformagéo da valva trictspide, a AE resulta em uma posi¢do anormal
dos folhetos valvares, causando o aumento do volume do éatrio direito e a atrializacéo parcial
do ventriculo direito (SURIYA et al., 2022).

Com uma incidéncia estimada em somente 1% das mas-formacdes cardiacas congénitas,
a AE se destaca como uma entidade clinica excepcionalmente incomum. A fisiopatologia
subjacente & AE é complexa e multifatorial, envolvendo tanto fatores genéticos quanto
influéncias ambientais que afetam o desenvolvimento do coracédo durante o periodo gestacional
(HALPERN et al., 2023).

Em contrapartida, a Comunicacdo Interatrial (CIA) € uma das cardiopatias congénitas
mais frequentes, afetando cerca de 5% a 10% de todos os casos. A CIA caracteriza-se por um
defeito cardiaco acianético que possibilita o fluxo anormal de sangue do atrio esquerdo para o
atrio direito (UDHOLM et al., 2019).

Nesse sentido, tal fluxo anormal cria um "shunt" esquerdo-direito e frequentemente
resulta em hiperfluxo da veia pulmonar. Além disso, a CIA exibe uma leve predominéncia no
sexo feminino, o que acrescenta complexidade a avaliacdo de mulheres em idade reprodutiva
(CHEN et al., 2019).

Por fim, a pré-eclampsia, uma condi¢do gestacional de grande relevancia clinica,
emerge tipicamente apds a vigésima semana de gravidez, elevando a pressao arterial da gestante
para valores superiores a 140/90 mmHg. Além disso, a Pré-eclampsia frequentemente se
associa a lesdes em Orgdos-alvo, tais como o figado e os rins, proteindria e disfuncdo
uteroplacentaria (RAMLAKHAN et al., 2022)

Sendo uma das principais causas de morbidade e mortalidade materna e fetal, tal
condicdo representa uma ameaca considerdvel a saude durante a gestacdo. Assim, 0 presente
estudo tem como objetivo relatar um caso clinico notavel e desafiador envolvendo uma paciente
gestante que apresenta a rara e complexa combinacdo de Anomalia de Ebstein, Comunicacao

Interatrial e pré-eclampsia.
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2 RELATO DE CASO

Apresentamos 0 caso de uma paciente do sexo feminino, com 20 anos de idade,
G1POAO, com 30 semanas e 4 dias de idade gestacional. A paciente havia sido submetida a
consultas de rotina de pré-natal, nas quais se observou um quadro de descontrole pressorico
persistente desde o inicio da gestacao, suscitando preocupagdes médicas.

Além do quadro hipertensivo, a paciente tinha um historico de cardiopatia néo
diagnosticada e sem acompanhamento médico. Exames prévios datados de 2008 revelaram o
diagnostico de Anomalia de Ebstein (EA) e Comunicacao Interatrial (CIA), com laudo
ecocardiografico que descrevia tais condi¢c6es cardiacas.

Devido a gravidade da situacdo, a paciente foi admitida em uma Unidade de Terapia
Intensiva (UTI) com sintomas de taquipneia e hipoxia, exigindo a administracdo de oxigénio
por meio de uma mascara concentradora a uma taxa de 4 L/min. Sua saturacdo de oxigénio
(SpO3) estava cronicamente baixa, registrando-se em 91%, enquanto sua presséo arterial (PA)
se encontrava elevada, atingindo valores preocupantes de 150/100 mmHg.

Ap0s a estabilizacdo clinica inicial da paciente, uma abordagem multidisciplinar foi
adotada, com a solicitacdo de pareceres da cardiologia, obstetricia e anestesiologia.
Paralelamente, uma ultrassonografia obstétrica foi realizada no mesmo dia da admissao,
revelando um compartimento fetal com alteracbes e uma relacdo cérebro/placentéria
comprometida, suscitando preocupacdes adicionais em relacdo ao bem-estar do feto.

No segundo dia de internacdo, apds a conclusdo de uma corticoterapia, a paciente foi
submetida a uma cesariana de emergéncia devido a descompensacdo do quadro clinico. O
procedimento cirtrgico, no entanto, foi seguido por complicacgdes significativas, e a paciente
precisou ser acoplada a ventilacdo mecanica invasiva (VMI). Radiografias pos-cirdrgicas
revelaram a presenca de um pequeno derrame pleural bilateral acompanhado de atelectasia em
bases pulmonares. A paciente foi mantida com Cefalotina por mais dois dias além da data da
cirurgia para tratamento profilatico.

No terceiro dia, uma tomografia computadorizada (TC) de térax foi realizada,
evidenciando a persisténcia do derrame pleural e a presenca de consolida¢Ges pulmonares. Em
resposta a esses achados, a terapia antibidtica foi intensificada, com a introdugéo de Ceftriaxone
associada a Clindamicina. Além disso, a paciente apresentou descompensagdo hemodinamica,
exigindo a administracdo de noradrenalina em bomba para suporte da fungéo circulatoria.

No sexto dia de internacdo, apos uma fase critica de cuidados intensivos, a paciente foi

submetida ao Teste de Respiracdo Espontanea (TER) com sucesso, indicando melhora em sua
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funcdo respiratdria. Paralelamente, um ecocardiograma foi realizado, revelando a presenca da
Anomalia de Ebstein, insuficiéncia trictspide acentuada e insuficiéncia mitral leve.

Apesar da gravidade do diagnostico de AE, a paciente ndo apresentava critérios para
categorizacao de seu quadro como severo, 0 que permitiu a sua transferéncia para a enfermaria

para acompanhamento e término da antibioticoterapia.

3 DISCUSSAO

A complexa apresentacao clinica desta paciente gestante, que combina a Anomalia de
Ebstein (AE), Comunicacdo Interatrial (CIA) e pré-eclampsia, desencadeia uma discussao
profunda sobre as interacdes clinicas e fisiopatoldgicas entre essas condi¢cdes. A AE, uma
condicdo rara, é caracterizada por uma malformacao da valva tricispide que leva a atrializagédo
parcial do ventriculo direito. Isso resulta em uma reducdo da capacidade do ventriculo direito
de bombear sangue de forma eficiente, 0 que pode causar insuficiéncia cardiaca e sintomas
como dispneia e fadiga (WANDER et al., 2023).

A CIA, por outro lado, é uma das cardiopatias congénitas mais comuns, caracterizada
por um defeito que permite o fluxo anormal de sangue do atrio esquerdo para o atrio direito.
Essa condicdo cria um shunt esquerdo-direito, resultando em uma sobrecarga do lado direito do
coracdo. A coexisténcia da CIA com a AE pode levar a um aumento no shunt direito-esquerdo,
agravando a sobrecarga cardiaca e piorando os sintomas de insuficiéncia cardiaca (CHOI et al.,
2021; COUNSELLING, 2019).

O fator desencadeante adicional foi a pré-eclampsia, uma complicagdo gestacional que
afeta cerca de 5-10% das gestacOes. Essa condicao estd associada a hipertenséo arterial e danos
em orgaos-alvo, como o figado e os rins, e pode afetar o bem-estar tanto da mée quanto do feto.
No contexto da AE e da CIA, a Pré-eclampsia pode agravar a sobrecarga cardiaca devido ao
aumento da resisténcia vascular sistémica, tornando a gestacdo ainda mais desafiadora
(ANUPAMA SURESH et al., 2022).

Por outro lado, o quadro clinico da paciente reflete os desafios do manejo da gravidez
em pacientes com comorbidades cardiacas complexas. A presenca de hipertensdo desde o inicio
da gestagdo, agravada pela pré-eclampsia, exigiu controle rigoroso da PA. A paciente
apresentava insuficiéncia cardiaca grave, com taquipneia, hipoxia e a necessidade de
oxigenoterapia e ventilacdo mecanica apés o parto (VENKATARAMANI et al., 2022).

Nesse sentido, o quadro se tornou mais complexo ainda pois foram evidenciadas, pelos
achados radioldgicos, a presenca de um derrame pleural bilateral e atelectasia em bases

pulmonares ap0s a cesariana, sendo ent&o instituida antibioticoterapia.
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Ademais, o tratamento farmacoldgico, o qual incluiu a administracdo de noradrenalina
para suporte hemodinamico, foi essencial para a melhora clinica da paciente. O sucesso do TER
indicou melhora na funcéo respiratdria e estabilizacdo do quadro clinico, e o ecocardiograma
pos-intervencdo confirmou a presenca da AE, insuficiéncia tricuspide acentuada e insuficiéncia
mitral leve, mas ndo indicou critérios de gravidade (PARK et al., 2023; DE VITl et al., 2021).

Além disso, tem-se como ponto de partida a importancia do acompanhamento regular
em pacientes com condi¢Oes cardiacas congénitas, mesmo em casos de baixa prevaléncia. A
educacdo e a orientacéo sobre os riscos associados a gestacdo em pacientes com comorbidades
cardiacas sdo cruciais para evitar gestacdes de alto risco, quando possivel, e até mesmo sua
contraindicagdo. Assim, 0 manejo bem-sucedido dessa paciente foi essencial para garantir a
salide materna e fetal.

4 CONCLUSAO

O presente relato de caso ressalta a complexidade e os desafios terapéuticos envolvidos
no manejo de uma paciente gestante que apresenta uma combinacao Unica de condigdes clinicas
pré-existentes, incluindo Anomalia de Ebstein (AE), Comunicacdo Interatrial (CIA) e pré-
eclampsia. A interacdo entre tais condi¢des resultou em um quadro clinico altamente desafiador,
a qual exigiu uma abordagem multidisciplinar e avaliagdo minuciosa para garantir a satde da
gestante e do feto durante esse periodo.

A AE e a CIA sdo condigdes cardiacas raras, cada uma com suas proprias complexidades
fisiopatoldgicas, e sua coexisténcia representa uma situacao clinica ainda mais desafiadora. A
pré-eclampsia agravou a sobrecarga cardiaca da paciente, destacando a necessidade de uma
intervengéo imediata.

A paciente apresentava sintomas graves, incluindo insuficiéncia cardiaca
descompensada, taquipneia e hipdxia, 0s quais exigiram intervencao urgente. A complexidade
adicional foi evidenciada pelos achados radiol6gicos, que indicaram a presenca de um derrame
pleural bilateral e atelectasia pulmonar apds a cesariana, com necessidade de antibioticoterapia.

O tratamento farmacolégico, incluindo noradrenalina para suporte hemodinamico, e o
sucesso do Teste de Respiracdo Espontanea (TER) demonstraram a importancia da abordagem

multifacetada.
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