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Introduciio: A anomalia de Ebstein (AE) é uma cardiopatia congénita rara com deslocamento apical do
folheto septal tricuspide em associagdo com displasia do folheto, causando alteragcdes anatomicas e
funcionais da valva tricispide. Em alguns casos, os primeiros sintomas podem ocorrer durante a
gravidez da portadora devido o cendrio clinico de hemodindmica alterada. Gestantes com anomalia de
Ebstein ndo corrigida sdo casos excepcionais na pratica médica, contudo, a condigdo pode representar
uma séria ameaca a vida materna e fetal. Sua apresentacdo ¢ variada na gravidez, a depender da
magnitude da lesdo. Objetivo: Descrever o desfecho clinico e obstétrico de uma gestante com anomalia
de Ebstein, atendida em uma maternidade publica do Norte do Brasil. Método:Trata-se de um estudo
observacional descritivo do tipo relato de caso, a partir de dados de uma gestante diagnosticada com
anomalia de Ebstein durante hospitalizagdo. A pesquisa sera realizada na cidade de Macapa, capital do
Amapa. As coletas de dados ocorrerdo no Hospital da Mulher Mée Luzia, por meio de prontudrio e
questionario aplicado a participante. Sera realizada andlise descritiva, por meio de tabelas de
frequéncia, medidas numéricas e registros de imagens da condi¢do. Serdo verificadas as condigdes
sociodemograficas, clinicas, obstétricas, de exames complementares e tratamento, afim de caracterizar
possiveis preditores individuais da condi¢do apresentada. Resultados esperados: Produzir uma
descricdo da situagdo clinica e obstétrica de um caso de anomalia de Ebstein na gestagdo, assim,
contribuir para ampliagdo do conhecimento cientifico acerca dessa patologia e seu manejo em periodos
singulares como a gestagdo, o parto € o puerpério.
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INTRODUCTION

atrio direito. E possivel que outras lesdes sejam encontradas
concomitantemente, sendo as mais frequentes a comunicagdo
interatrial (90%), o forame oval patente e a pré-excitagdo ventricular

A anomalia de Ebstein (AE) é uma malformagao cardiaca congénita
rara, originando-se de falha embrionaria da delaminac@o dos folhetos
septal, inferior e anterior da valva trictispide — ocasionando uma valva
funcionalmente e morfologicamente anormal. O termo abrange um
amplo espectro de diversas formas displasicas dos folhetos da valva
tricuspide e do ventriculo direito (POSSNET et al., 2022).
Comumente, o folheto anterior da tricispide tem tamanho aumentado
e fixa-se ao anel da valva, podendo ser redundante ou fenestrado. Por
sua vez, os folhetos posterior e septal sdo deslocados apicalmente e ha
dilatagdo do anel triciispide. Consequentemente, a por¢ao proximal do
ventriculo direito sobre processo de “atrializagdo” - a parede
ventricular torna-se fina e pouco contratil, juntamente com um atrio
direito aumentado (DEARANI er al., 2015). Estas alteragdes
anatOmicas resultam em regurgitagdo da tricispide e alargamento do

(DEARANI et al., 2015; FUCHS et al., 2020). Sua prevaléncia ¢
baixa, de 0,3 a 0,5%, correspondendo a 1% de todos os casos de
cardiopatia congénita. Referente a genética da patologia, os fatores
associados sdo heterogéneos. A maioria dos casos ¢ esporadica e a
Ebstein familiar é rara. Casos raros de mutagdes do fator de
transcri¢do cardiaca NKX2.5, dele¢do 10p13—p14 e delegéo 1p34.3—
p36.11 foram descritos em associagdo com a malformagdo (YUAN et
al., 2016). Os pacientes podem ter um curso clinico altamente
variavel relacionado as anormalidades anatdomicas da AE e seus
efeitos hemodinamicos ou doengas estruturais ¢ do sistema de
condugdo associadas. As manifestagdes incluem cianose,
insuficiéncia cardiaca direita, arritmias, diminuigdo da tolerancia ao
exercicio, fadiga, morte subita cardiaca e embolia paradoxal,
particularmente na idade adulta (ARRUDA FILHO et al., 2002;
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FUCHS et al., 2020). A mortalidade materna devido a anomalia de
Ebstein ¢ considerada inferior a 1% em pacientes assintomaticos, mas
pode chegar a 5-15%, se agravada por condi¢des como arritmia
supraventricular, sindrome de Wolf-Parkinson-White (sindrome de
WPW, presente em até 20% dos pacientes) ou fibrilagdo atrial (LIMA
et al., 2016; SURIYA et al., 2021). As mulheres nascidas com
anomalia de Ebstein frequentemente atingem a idade reprodutiva e
desejam engravidar, contudo, ndo ha muitos casos e apresentagdes
clinicas variadas associadas a anomalia de Ebstein durante a gestagéo.
Ainda ¢ escassa a informacgdo contemporanea disponivel sobre os
riscos maternos da gravidez e parto. Desfechos cardiovasculares
maternos adversos e eventos neonatais podem incluir morte materna,
insuficiéncia  cardiaca, arritmia, eventos embdlicos, pré-
eclampsia/eclampsia, trabalho de parto prematuro e morte neonatal
(CHOPRA et al., 2010; CONNOLY et al., 1994; LIMA et al., 2016).
Desta forma, apresenta-se este caso visando aumentar a
conscientiza¢do sobre essa entidade entre os obstetras ¢ contribuir
para a literatura cientifica acerca do tema. Neste presente trabalho,
relata-se o caso clinico de paciente gestante, portadora da anomalia de
Ebstein, atendida no Hospital da Mulher Mae Luzia (HMML),
localizado na cidade de Macapa, estado do Amapa. Enfoca-se no
desfecho clinico, correlacionando-se aspectos obstétricos e
cardiovasculares no manejo da paciente.

RELATO DE CASO

Paciente de 19 anos, primigesta, admitida na maternidade de
referéncia do Estado do Amapa, no dia 12 de fevereiro de 2022
apresentando queixas de sangramento vaginal, dor pélvica e dispneia
aparente. Segundo a ultrassonografia realizada na 8* semana de
gestacdo, a paciente estava gravida com 30 semanas e 6 dias (data da
ultima menstruagdo: 15/07/2021) e havia iniciado o pré-natal de baixo
risco com 6 semanas de gestagdo, tendo realizado at¢ o momento 8
consultas. Durante a anamnese, a paciente informou estar em
tratamento para infeccdo urindria (utilizando nitrofurantoina,
conforme prescricdio médica) e realizando investigacdes sobre
possivel cardiopatia materna pois apresentou episodios de
taquiarritimias e dispneia. Ademais, relatou uma internagdo anterior
no Hospital de Santana por disfung@o respiratoria. Noutro aspecto,
sua histéria gineco-obstétrica ndo apontava eventos notaveis. Nega
abortos e outras intercorréncias durante gestagao atual. Paciente havia
sido vacinada com duas doses contra COVID-19. A histéria familiar
também ndo apontava risco de quaisquer comorbidades ou sindromes.
A paciente era casada, tinha ensino médio completo e se identificava
como "do lar". Ao ser admitida, seus sinais vitais incluiam pressio
arterial de 115x87 mmHg, temperatura de 36,3°C, frequéncia cardiaca
de 102 batimentos por minuto, saturagdo de oxigénio de 98% e
medidas corporais de 57 kg e 1,65 metro. O exame ginecoldgico
revelou um colo impérvio, com sangramento discreto ¢ secre¢do de
coloragdo amarelada. Como conduta médica, tomou-se a decisdo de
internar a paciente em um setor de alto risco da instituicdo para
prosseguir com as investigagdes sobre a cardiopatia citada.

No dia 14/02/2022, um ecocardiograma e uma avaliagdo por equipe
de cardiologia foram requisitados. No mesmo dia, a paciente também
foi submetida a um estudo Holter — ndo sendo encontradas arritmias
durante o Holter de 24 horas, apenas taquicardia sinusal. No dia
16/02/2022, a paciente apresentou queixas de mal-estar sugestivo de
insuficiéncia cardiaca com palpitagdes. Durante o exame fisico, foram
detectados murmurios vesiculares presentes na ausculta pulmonar,
sem qualquer ruido adventicio. Ja a ausculta cardiaca identificou uma
frequéncia cardiaca elevada de 180 batimentos por minuto. Sua
saturagdo de oxigénio variava entre 80-85%. Em vista desses achados,
a paciente foi imediatamente direcionada ao setor de Unidade de
Terapia Intensiva (UTI) para estabilizagdo do quadro, este reverteu-se
com o uso de metropolol. O exame de eletrocardiograma revelou
taquicardia sinusal, sobrecarga atrial direita com bloqueio do ramo
direito (alteragdes tipicas de uma doenga estrutural congénita).
Realizou-se investigagdo com ecodoppler transtoracico, que revelou
um aumento significativo nas dimensdes do atrio direito, devido a
atrializacdo do ventriculo direito, sem qualquer comunicagido

intraventricular. O exame também apontou para a presenga de uma
valvula trictispide com implanta¢do do anel valvar a uma distancia de
49 milimetros em relag@o a implantag@o do anel da valva mitral, o que
indica a presenca da anomalia de Ebstein.
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Figura 1. Aumento do itrio direito e diminuicio do ventriculo
direito “ atrializacido”

Dado o diagndstico, essa paciente poderia receber a classificagdo
funcional e estratificacdo de risco de acordo com a organizacdo
mundial da sadde que ajudaria a avaliar o risco de complicagdes
maternos no ciclo gravidico puerperal, a anomalia de Ebstein por ser
uma cardiopatia cianogenica ndo reparada ficaria no grupo III
(aumento significativo da mortalidade materna ou grave morbidade).
Até entdo, a paciente havia sido assintomatica, mas a hipdtese ¢ que
as modificagdes hemodindmicas durante a gestagdo tenham
descompensado a condigao. O profissional cardiologista sugeriu que a
gestagdo fosse mantida, enquanto existisse estabilidade materna e até
que a maturidade fetal fosse atingida para possivel resolucdo do
parto. A via de acesso preferencial seria a cesariana, com anestesia
peridural seriada. No dia 19 de fevereiro de 2023, a paciente foi
transferida da UTI para a enfermaria, onde estava sob tratamento com
medicagdo SELOSOK (metoprolol) 50 mg por dia. Solicitou-se
ecocardiograma fetal para detectar possiveis anomalias hereditarias,
porém, o resultado ndo apresentou alteragdes. O mesmo ocorreu com
o ultrassom com doppler fetal. Em 23 de fevereiro, houve uma nova
avaliacdo cardioldgica para avaliar o risco cirargico da paciente, pois
a mesma apresentava periodos de descompensacdo durante
internagdo. Risco cirurgico grau III - evidenciando que ha um risco
moderado de complicagdes durante a cirurgia. Dessa forma, indicou-
se a internagdo da paciente na UTI até a resolucdo da gestagdo. O
tratamento foi ajustado, aumentando a dosagem de SELOSOK para
50 mg 2x ao dia e iniciando o medicamento enoxaparina
(CLEXANE) a uma dose de 1 mg por kg até 12 horas antes do parto.
Desde entdo, a paciente esteve hospitalizada na UTI. No dia 26, ela
apresentou sinais de dispneia e cianose periférica, levando a decisdo
de realizar um parto cesareo com sedagdo geral e intubagdo
orotraqueal. A cirurgia foi realizada com éxito, sem apresentar
complicagdo. A paciente realizou parto cesariano sem intercorréncias
durante o procedimento. Recém-nascido vidvel, que nasceu com um
peso de 1914 gramas, comprimento de 43 centimetros, perimetro
cefalico de 33 centimetros e uma pontuagdo Apgar de 02 no primeiro
minuto ¢ 06 no quinto minuto. Em seguida, transferiu-se paciente
para o setor de UTI e evoluiu de forma satisfatoria. Posteriormente,
recebeu alta para a enfermaria e passou por avaliagdo da equipe de
nefrologia, para estudo de sua fung¢do renal. A paciente foi mantida
sob hidratagdo venosa e recomendou-se evitar o uso de drogas
nefrotoxicas para preservar sua satide renal.

DISCUSSAO

A anomalia de Ebstein (AE) é uma cardiopatia congénita,
inicialmente descrita em 1866 pelo médico alemdo Wilhelm Ebstein,
com base em estudos apds necropsia de um jovem de 19 anos.
Caracteriza-se por descolamento dos pontos de inser¢do dos folhetos
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septal e mural (também chamado de posterior) da valva tricuspide no
ventriculo direito (ROBICSEK et al., 2012; YUAN et al., 2016). A
falha na aposicdo dos folhetos faz com que eles se tornem
parcialmente aderidos a parede, ocasionando o deslocamento do anel
e descida apical do orificio tricuspide funcional (DIMA-COZMA et
al., 2013; MALHOTRA et al., 2018). A ma formagdo da valvula
tricispide causa um posicionamento deficiente da mesma, permitindo
regurgitacdo do sangue a partir do ventriculo de volta ao atrio durante
a sistole cardiaca. Por conseguinte, ha miopatia e dilatagdo do
ventriculo direito, com sua por¢do proximal tornando-se “atrializada”
e a parte distal diminuida, com paredes finas e anormais. Por vezes,
sdo identificadas simultaneamente fenestragdes anormais do folheto
anterior e dilatagdo da jungao atrioventricular direita. A caracteristica
distintiva critica de AE de outras lesdes regurgitantes congénitas é o
grau de deslocamento do folheto septal (> 8 mm/m? de superficie
corporal area) (ATIK et al., 2011; DEARANI et al., 2015; POSSNER
et al., 2022). Outras anormalidades estruturais frequentemente
observadas na anomalia de Ebstein incluem defeito do septo atrial e
forame oval patente - por vezes com shunt da direita para a esquerda
devido ao aumento das pressdes do lado direito e regurgitagdo
tricaspide. Estenose ou atresia pulmonar e defeito do septo ventricular
também sdo rotineiramente associados (HOLST et al., 2019; YUAN
et al., 2016). Admite-se que sua etiologia carece de elucidagdo, sendo
a maior parte dos casos esporadica, com pontuais relatos de
ocorréncias familiares. As bases genéticas desse defeito cardiaco
congénito podem estar relacionadas a duplicagdo do gene 15qg, uma
vez que este afeta a morfogénese precoce das estruturas cardiacas,
incluindo a formag@o normal da vélvula tricispide em seres humanos.
Modelos animais tém sido utilizados no empenho de esclarecer as
razdes patogenéticas da AE (DEARANI et al., 2015; POSSNER et
al.,2022; YUAN et al., 2016).

O quadro clinico é complexo e o inicio de sintomas depende da
gravidade da insuficiéncia tricispide, da fungdo ventricular e da
existéncia de comunicagdo interatrial. Caracteriza-se por dispneia,
cianose, arritmias, cardiomegalia e insuficiéncia ventricular direita
que se manifestam em intensidade e periodos varidveis no curso da
doenga. A progressdo com insuficiéncia cardiaca congestiva, com
refluxo sanguineo, pode resultar em actimulo de liquido nos pulmdes
(DIMA-COZMA et al., 2013; SPITAELS et al., 2002). As formas
graves da AE podem causar dilatagdo exacerbada das camaras
cardiacas, at¢é mesmo no feto intra utero. Nestes casos, a
cardiomegalia ocupa desproporcionalmente a cavidade toracica e
prejudica o desenvolvimento dos pulmdes. O prognostico nestas
condicdoes ¢ desfavoravel, visto que o feto pode ja ter danos
pulmonares irreversiveis ao término da gestagdo. Contudo, casos
criticos desta forma sdo incomuns (GALEA et al, 2014
MALHOTRA et al., 2018). A maioria dos pacientes ¢ diagnosticada
na infincia e um dos primeiros sinais clinicos na crianca ¢ a
dessaturagdo levando a cianose, percebida pelos cuidadores como
coloragdo azulada da pele ou sindrome de “blue baby”. A
dessaturagdo ¢ resultado do baixo fluxo sanguineo através da valva
pelo refluxo da mesma. Vinculando-se a gravidade da AE, atresia
valvar pulmonar funcional pode também ja ser observada nos
primeiros anos de vida (ATIK et al., 2011; DEARANI et al., 2015).

Todavia, a apresentagdo inicial de anomalia de Ebstein na idade
adulta ¢ comum, associada a episodios de arritmias, fibrilagdo atrial,
flutter ou taquicardia atrial ectopica que podem estar presentes em até
40% dos pacientes adultos recém-diagnosticados. A historia natural
demonstra diminui¢do da sobrevida com insuficiéncia biventricular.
Arritmias ventriculares podem levar a morte sibita cardiaca. Em um
estudo de Attie ef al., a sobrevida global estimada em pacientes nido
operados com tempo zero aos 25 anos foi de 89%, 81%, 76%, 53% e
41% em 1, 5, 10, 15 e 20 anos de seguimento, respectivamente
(ATTIE et al., 1999; FUCHS et al., 2020; SAFI et al., 2016). Mesmo
em mulheres portadores de AE com cianose, a fertilidade geralmente
ndo ¢ afetada. A expectativa média de vida ao nascer de pacientes
com esta anomalia é de 25 a 30 anos, possibilitando que pacientes
engravidlem e cheguem ao servico de saiide apresentando esta
comorbidade. Segundo a Organizagdo Mundial da Saude, mulheres
com anomalia de Ebstein sem cianose e insuficiéncia cardiaca sdo

classificadas como NYHA (New York Heart Association) classe II e
geralmente toleram bem a gravidez, mas pacientes sintomaticas com
cianose e/ou insuficiéncia cardiaca devem ser tratadas antes da
gravidez ou desaconselhadas a engravidar (AVILA et al., 2020;
BERNSTEIN et al., 2005; LIMA et al., 2016; ZHAO et al., 2012). Os
problemas hemodinamicos observados durante a gravidez dependem
da capacidade funcional do ventriculo direito. Insuficiéncia cardiaca,
acidente vascular cerebral, arritmias ¢ embolia paradoxal podem
ocorrer mesmo em pacientes assintomaticos (AVILA et al., 2020;
KANOH et al., 2018). Com as alteragdes morfoldgicas cardiacas da
condi¢do hd comprometimento do tamanho e fungdo do ventriculo
direito, ainda mais prejudicado pelo aumento do volume sanguineo e
do débito cardiaco durante a gravidez. O aumento da pressido e do
volume do atrio direito pioram a regurgitacdo trichispide.
Catecolaminas elevadas com hipoxemia materna e niveis de estresse
na gravidez predispdem ainda mais os casos a arritmia (GOLDSTEIN
et al., 2017; PATEL et al., 2014; RUYS et al., 2013). A presenga de
arritmia ou cianose na mie estd associada ao aumento do risco
materno e fetal, impondo-se acompanhamento médico mais proximo
durante a gravidez e o parto. A cianose leve estd associada ao
aumento de partos prematuros, baixo peso ao nascer ¢ complicagdes
tromboembdlicas (BOWATER et al., 2010; CHOPRA et al., 2010;
NANDA et al., 2012). A via de parto preferida ¢ a vaginal em quase
todos os casos. Durante o periodo intraparto, deve-se evitar todos os
fatores que levam a insuficiéncia cardiaca congestiva, cianose e
arritmias. O manejo de pacientes com anomalia de Ebstein durante o
trabalho de parto concentra-se na manutengdo do ritmo sinusal
normal, evitando sobrecarga de fluidos e proporcionando alivio
suficiente da dor a paciente por meio de analgesia epidural, podendo
ser feita a raquianestesia se a cesariana for indicada (CONNOLY et
al., 1994; HASHMI et al., 2018; PATEL et al., 2014). A mortalidade
materna devido a anomalia de Ebstein ¢ considerada inferior a 1% em
pacientes assintomaticas, entretanto pode chegar a 5-15%, se
agravada por condigdes como arritmia supraventricular, sindrome de
WPW ou fibrilagao atrial (KATSURAGI et al., 2013; LIMA et al.,
2016).
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