Anomalia de Ebstein: Diagnostico Pre-
natal e Evolucao de Quatro Casos

Introducgao: anomalia de Ebstein (AE), raro defeito de implantacao dos folhetos tri-
cuspideos, manifesta-se com regurgitacdo tricuspide, detectada durante ultrassonogra-
fla obstétrica por apresentar importante cardiomegalia, indicando realizacao precoce do
ecocardiograma fetal. Descrevemos quatro casos de AE com diagnostico intra-uterino.
Descricao dos casos: Relatamos quatro casos de AE diagnosticados no pré-natal e
acompanhados nas unidades de Cardiologia Pediatrica e retal de trés instituicoes da re-
gldo metropolitana do Rio de Janeiro. Os casos foram encaminhados para esclarecimento
da cardiomegalia observada a avaliacdao obstétrica, entre 25 e 3/ semanas de idade gesta-
clonal. Os quatro fetos apresentaram regurgitacao tricuspide significativa, com importante
atrializacao do ventriculo direito e com folheto septal tricuspideo ocluindo a via de saida
do ventriculo direito, praduzindo atresia pulmonar (AF) funcional em dois casos, e verda-

elra associada a hipoplasia de ramos pulmonares nos demals. Um feto apresentou insu-
ficiéncia cardiaca com periodos de taquicardia atrial, iniciado digital no pre-natal. Dois pa-
cientes evoluiram para o ébito, um com 38s por corioaminionite confirmada por estudo
anatomo-patologico e outro apos © nascimento por hipoplasia pulmonar, sendo este por-
tador de AP verdadeira. Outro caso portador de AP verdadeira necessitou de realizagao
de shunt sistémico-pulmonar no periodo neonatal e cirurgia com plastia da valva tricupide
com um mes de vida com boa evolucao no pos operatorio, teve como complicacac taquiar-
ritmia controlada com amiodarcna. Um caso de AP funcional evoluiu com normalizacao
do fluxo para a artéria pulmonar apos medidas para reducao da pressao arterial pulmonar.
Comentarios: O ecocardiograma fetal € importante no diagndstico precoce das cardio-
patias congénitas com manifestacoes e complicacoes graves pre e neonatals, o diagnostico
pré-natal da Ak permite planejamento do perinatal levando ao Inicio do tratamento antes
da descompensacao, evitando os maleficios da acidose metabolica e hipoxemia grave. A pre-
senca de hipoplasia pulmonar, regurgitacdo tricuspide grave e derrame pericardico sao sinals
de pior prognostico.
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