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RESUMO

INTRODUGCAO: A Anomalia de Ebstein (AE) consiste em uma patologia cardiaca
congénita rara que acomete 1 em cada 20 mil infantes. Individuos mais novos sédo mais
suscetiveis a manifestar a doenca de modo grave, podendo trazer grandes riscos para
sua qualidade de vida. OBJETIVO: Objetiva-se descrever as repercussdes que afetam
a vida do neonato advindas da Anomalia de Ebstein. METODO: Trata-se de uma
revisdo integrativa da literatura, com base em critérios de inclusdo e exclusdo
especificos, na qual foi realizada uma andlise dos artigos publicados nas bases de
dados IBECS, SciELO, PUBMED e Cochrane, nos ultimos 10 anos (2012-2022). Apés
andlise e triagem dos artigos, foram selecionadas 16 publicacdes para a construgéo do
escrito. RESULTADOS/DISCUSSAO: A AE é caracterizada por alteracfes anatémicas
da valva trictspide, que inclui o deslocamento das suas valvulas posterior e septal, a
sua adesdo ao musculo cardiaco e o afastamento do anel valvar de sua posicao original.
Ela causa sintomas graves como: baixo peso ao nascer, presenca de outras
anormalidades cardiacas ou condicbes médicas subjacentes, maior risco de
mortalidade precoce. CONCLUSAQ: Destarte, a Anomalia de Ebstein tem impacto
significativo na salde neonatal, logo apresenta elevada mortalidade nos primeiros dias
de vida. Contudo, ha modelos de manejo terapéutico com boas perspectivas, até para
casos graves, se diagnosticado precocemente.

Palavras-chave: Doengas das Valvas Cardiacas; Anomalia de Ebstein; Recém-
Nascido.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Ebstein's Anomaly (EA) is a rare congenital heart pathology that
affects 1 in every 20,000 infants. Younger individuals are more susceptible to developing
the disease in a serious way, which can pose major risks to their quality of life.
OBJECTIVE: The objective is to describe the repercussions that affect the life of the
newborn resulting from Ebstein's Anomaly. METHOD: This is an integrative review of
the literature, based on specific inclusion and exclusion criteria, in which an analysis of
articles published in the IBECS, SciELO, PUBMED and Cochrane databases was
carried out in the last 10 years (2012-2022). After analyzing and screening the articles,
16 publications were selected for the construction of the writing.
RESULTS/DISCUSSION: EA is characterized by anatomical changes to the tricuspid
valve, which include the displacement of its posterior and septal valves, their adhesion
to the heart muscle and the removal of the valve ring from its original position. It causes
serious symptoms such as: low birth weight, presence of other heart abnormalities or
underlying medical conditions, increased risk of early mortality. CONCLUSION:
Therefore, Ebstein's Anomaly has a significant impact on neonatal health, presenting
high mortality in the first days of life. However, there are therapeutic management
models with good prospects, even for severe cases, if diagnosed early.

Keywords: Health Valve Diseases; Ebstein Anomaly; Newborn.
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1. INTRODUCAO

Cardiopatia Congénita (CC) € uma anomalia estrutural que acomete a funcéo
cardiocirculatéria do individuo, podendo ocorrer desde o nascimento, ainda que seja
diagnosticada apenas durante a vida adulta. Sendo este, um problema grave da saude
atual, tanto que no ano de 2010, de acordo com o0s casos notificado ao Ministério da Saude,
houve incidéncia de 25.757 novos casos/ano, distribuindo em: Norte 2.758; Nordeste 7.570;
Sudeste 10.112; Sul 3.329; e Centro-Oeste 1.987 (Junior et al., 2015).

Em consonancia, a Anomalia de Ebstein (AE), um exemplo de Cardiopatia Congénita,
€ uma anomalia com incidéncia de 1:20.000 nascidos vivos e prevaléncia de 0,5% dentre
os pacientes com CC (Tongsong et al., 2005; Bakhshaliyev et al., 2021). Consiste de uma
patologia congénita rara com menos de 1% dos diagnésticos conaturais cardiacos (Morray,
2015). No Brasil, a identificacédo da referida alteracao predomina durante a 2° e a 3° década
de vida do cidadéo (Almeida et al., 2016).

Descrita, inicialmente em 1866, pelo médico alemdo Wilhelm Ebstein (Bakhshaliyev
etal., 2021), a AE passou a ser mencionada nos anos seguintes, culminando na observacéao
clinica de achados autopsiados. Ainda que rara, tem incidéncia variando de 0,4 a 1,07%
entre os casos de cardiopatias congénitas (Santos; Daameche; Bazi, 2016).

O processo patolégico da Anomalia de Ebstein ocorre devido ao deslocamento dos
pontos de aposicdo do folheto septal e posterior da valva tricuspide no ventriculo direito
(VD), ou seja, em vez das cuspides anterior, septal e posterior se posicionarem em seus
ambitos adequados, as valvulas posterior e septal deslocam-se, devido a falhas na
delimitacdo dos folhetos e do septo, se aderem ao miocardio, diminuindo o espaco de saida
do ventriculo direito (Morray, 2015; Bakhshaliyev et al., 2021).

Os sintomas, em alguns casos, podem envolver refluxo sanguineo, ocasionado pela
dificuldade de o sangue fluir para frente do ventriculo (Baek et al., 2016). Quando em menor
gravidade, nos anos sucedentes, insuficiéncia cardiaca (Morray, 2015). Ademais, essa
anomalia ainda pode se associar com outras alteracfes cardiacas e/ou extracardiacas.
Entre essas, a comunicacao interatrial e as vias acessoérias sdo as mais comuns (Santos;
Daameche; Bazi, 2016). As manifestacdes clinicas apresentam-se de distintas maneiras,
conforme a gravidade do defeito anatdmico e das anomalias associadas, sendo mais

preocupante quando presente na populacdo de neonatos (Bakhshaliyev et al., 2021; Freud

et al., 2020).
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Destarte, ainda ha, na AE, uma elevada taxa de mortalidade nos primeiros dias de
nascimento, algo que repercute negativamente na vida da familia que perdeu o seu recém-
chegado (Huang et al., 2017). Por isso, o diagnéstico precoce através de exames de
ressonancia magnética cardiaca (RMC) e exame ecocardiografico (EE) é essencial para
iniciar o tratamento medicamentoso ou intervencao cirtrgica o mais rapido possivel (Junior
et al., 2015).

Portanto, apesar de pouco mais de 150 anos desde a sua exposi¢ao, ainda ha uma
escassez de estudos que relacionam o diagnéstico em neonatos com os efeitos trazidos ao
individuo, em destaque aqueles publicados no idioma portugués. Nesse sentido, o presente
estudo é relevante para o contexto assistencial, social e cientifico, pois tem por objetivo

descrever as repercussodes que afetam a vida do neonato advindas da Anomalia de Ebstein.

2. MATERIAIS E METODOS

O presente estudo tratou-se de uma pesquisa exploratéria delineada pelo método de
Revisdo Integrativa da Literatura. Para tanto, a mesma foi estruturada a partir de etapas,
sendo elas: 1) Elaboracéo de pergunta norteadora; 2) Busca ou amostragem na literatura;
3) Coleta de dados; 4) Andlise critica dos estudos incluidos; 5) Discussao dos resultados;
6) Apresentacao da revisdo/Sintese de conhecimento (Souza; Silva; Carvalho, 2010).

Com o proposito de atender o objetivo da pesquisa, avaliou-se as evidéncias
cientificas a partir de uma pergunta norteadora: “Quais as repercussoes trazidas a saude
do neonato pelo desenvolvimento da Anomalia de Ebstein?”. Porisso, estabeleceu-se como
critérios de inclusdo os artigos redigidos nos idiomas portugués, inglés e alemao,
relacionados a pergunta norteadora e publicados no periodo de 10 anos (2012-2022).
Optou-se por excluir as duplicatas, capitulos de livro, editorias, Trabalhos de Concluséo de
Curso (TCC), escritos com abordagem narrativa e estudos que associam enfermidades nao
cardiol6gicas a Anomalia de Ebstein.

Desenvolveu-se uma busca bibliografica nas bases de dados eletrénicos: indice
Bibliografico Espafiol en Ciencias de la Salud (IBECS), Scientific Electronic Library Online
(SciELO), Cochrane Database of Systematic Reviews (CDSR) e PUBMED. Para tal,
utilizou-se o formulario de busca avancado com os seguintes descritores, de acordo com

os Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS), “Recém-nascido”, “Avaliagédo em saude” e
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“‘Anomalia de Ebstein”. Enquanto, com o Medical Subject Headings (MeSH) selecionou-se
“Infant, Newborn”, “Health Impact Assessment” e “Ebstein Anomaly”.

Por meio da associacéo dos descritores com o operador booleano AND, formulou-se
as seguintes chaves de pesquisa: 1) “Recém-nascido” AND “Avaliagdo em saude” AND
“‘Anomalia de Ebstein”; 2) “Infant, Newborn” AND “Health Impact Assessment” AND “Ebstein
Anomaly”. Na base de dados do IBECS utilizou-se da primeira chave de forma completa,
contudo na base da SciELO né&o foi encontrado resultado, seja com a chave completa ou
com omissao de apenas um dos termos. Por isso, utilizou-se exclusivamente “Anomalia de
Ebstein” para pesquisa. Na PUBMED nao foi encontrado resultados com a utilizagéo
completa da segunda chave, por isso optou-se pela omissdo do termo “Health Impact
Assessment” durante a pesquisa, a Cochrane também ndo apresentou resultados para
pesquisa com a segunda chave completa, optando-se, assim, a utilizar apenas o termo
“Ebstein Anomaly’”.

Frente a amostragem dos estudos, essa atividade foi realizada por todos os
pesquisadores de forma independente. Inicialmente, foram identificados um total de 431
estudos elegiveis para triagem. Com o auxilio da plataforma RAYYAN, um aplicativo da
web usado frequentemente para organizar os artigos e auxiliar em pesquisas do tipo revisao
sistematica e metanalise, foi realizada trés etapas de filtragem: 1) leitura de titulos, 2) leitura
de resumos, 3) leitura integral, onde todas as etapas de analises foram rigorosas e
possuiram como base os critérios de inclusdo e exclusao ja estabelecidos. No decorrer das
analises, as divergéncias foram resolvidas com uma reunido dos pesquisadores.

Nesse estudo foi utilizado o Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and
Meta-Analyses (PRISMA) de forma adaptada para esquematizar a operacdo de busca e
selecdo realizada (Figura 01).

Desse modo, apos obtencdo de uma amostra de artigos cientificos, a mesma foi
submetida a uma leitura critica para sintese de um resultado relacionado a tematica do
trabalho. Nesse processo, a extracao de dados se deu por um formulario que incluiu: 1)
Identificagdo com nome do primeiro autor, ano de publicacédo, local de publicacéo e pais de
estudo, 2) Caracteristicas do estudo e tamanho da amostra, 3) Caracteristicas dos
participantes, 4) Andlises dos resultados. Ademais, os direitos autorais de cada autor

mencionado nesta revisdo foram respeitados.
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3. RESULTADOS

A principio foram encontrados 451 artigos no total, sendo 277 provenientes da base
de dados IBECS, 139 da PUBMED, 18 da SciELO e 17 da Cochrane. Contudo, 20 estudos

foram removidos por ndo serem elegiveis para andlise, pois ndo correspondiam ao idioma

pesquisado, assim, obteve-se um total de 431 estudos viaveis a triagem. Apoés leitura de

titulos foram excluidas 373 publicacdes e apoés leitura de resumos foram excluidas 26

publicacdes, restando 32 trabalhos elegiveis para leitura integral.

Por fim, foi selecionada uma amostra de 16 artigos para sintese dessa revisao, tendo

os ultimos sido excluidos por fazer associacdo de doenca nao cardiolégicas com a

Anomalia de Ebstein (n = 6), possuir amostras ndo compostas de neonatos (n = 4) e ndo

abordar Anomalia de Ebstein como foco na prépria pesquisa (n = 6).

Figura 1. Fluxograma do processo de selecdo dos artigos, adaptado das diretrizes PRISMA

Identificagio dos estudos via base de dados e repositorios
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Fonte: adaptado dos autores Page, M. J.; McKenzie, J. E.; Bossuyt, P. M. et al. 2021



DOI: 10.18605/2175-7275/cereus.v16n4p209-223
Revista Cereus
2024 Vol. 16. N.4

SILVA, G. H. DA; LEITE, A. M. Z. DA S.; ALVES, M. H. A.
Anomalia de Ebstein e suas Repercussdes na vida do Neonato:
Reviséo Integrativa

Dos 16 estudos, houveram sete estudos clinicos (43,75%), cinco estudos
transversais (31,25%), dois relatos de caso (12,5%), um estudo experimental (6,25%) e
uma revisao de literatura (6,25%). Houve predominancia do idioma inglés, todos os artigos
selecionados se encontravam nesse idioma e, de certo modo, houve distribuicdo equitativa
dos estudos dentro do periodo dos dez ultimos anos (2012-2022), onde trés artigos 2016,
dois artigos para os anos 2012, 2013, 2018 e 2020 e um artigo para 0s seguintes anos
2014, 2015, 2017, 2019 e 2021.

Referente ao local de conducao das pesquisas foram identificados seis estudos nos
Estados Unidos, trés no Japao, dois na Coreia do Sul e um para cada um dos paises
citados, respectivamente Alemanha, Espanha, Suica, Canada e Turquia. Ademais, as
informacOes centrais dos artigos foram selecionadas, levando em consideracdo a
contextualizacdo da Anomalia de Ebstein, as manifestacdes clinicas apresentadas e as

intervencdes terapéuticas adotadas. Na Tabela 1 é possivel encontrar a apresentacao da

sintese dos artigos incluidos na presente revisao integrativa.

Tabela 1. Apresentacdo da sintese dos artigos incluidos na revisao integrativa

Autor,

Tipo de

Titulo et al. (Ano) Estudo Intervengé&o Estudada Resultados
T
Surgical treatment of Relatar os resultados precoces e O tratamento cirdrgico da anomalia é dificil, mas os
Ebsgt]ein anomaly in Bakhshalivev de longo prazo das estratégias e resultados globais sdo bons. A taxa de reparo
ediatric atient);' A 10- ot al (20%/1)’ Estudo Clinico  métodos cirlrgicos utilizados para anatdmico é menor em pacientes neonatais e
pear sin Ipe—cente.r stud ' tratar pacientes com Anomalia de infantis, mas a maioria desses pacientes é
y 9 Y Ebstein. submetida a reparo biventricular.
Preoperatlve Physiology, . Analisar - com uma gbor(_jagenj Recém-nascidos com Anomalia de Ebstein podem
Imaging, and Management Morray, Reviséo da completa desde a fisiologia até ] ’ ) =
. : . . desenvolver cianose, cardiomegalia e obstru¢cdo da
of Ebstein’s Anomaly of (2015) Literatura exames de imagem e manejo : . L
. . P saida do ventriculo direito
the Tricuspid Valve terapéutico. '
Surgical management of Avaliar a Anomalia de Ebstein com Recomenda-se uma abordagem de ventriculo Unico
symptomatic neonates Knott-Craig, Estudo Clinico atresia pulmonar anatbmica em para neonatos com Anomalia de Ebstein e atresia
with Ebstein’s anomaly: et al. (2014) relagdo ao tipo de reparo cirirgico pulmonar anatdmica se o grau de regurgitagdo
choice of operation que receberam. tricispide for menos grave.
Outcomes of neonatal Comparar os resultados clinicos de
Ebstein’s anomalv without Baek dois subgrupos e determinar os O diametro do 6éstio da valva pulmonar é um
riaht ventricular fgrward ot al (2616) Estudo Clinico  parametros ecocardiograficos pés- parametro Util que indica a morfologia da valva em
fkg)w ' natais que delineiam a morfologia pacientes com Anomalia grave de Ebstein.
da valva pulmonar.
Elzto:)(iglr::t?zgle;r?rr?;tnh?ﬁiocn of Sanchez- Fornecer informagdes sobre a Em todos os coragdes, alinha de articulagéo de pelo
subsptrates in the setting of Quintana Estudo presenga potencial de vias através menos o folheto septal da valvula tricispide foi
Ebstein’s malformation et al (201é) Experimental da investigacdo de seis exemplos deslocado apicalmente de modo que surgiu dentro
' autopsiados da malformacéo. do ventriculo direito.
. Autor, Tipo de =
Titulo et al. (Ano) Estudo Intervengé&o Estudada Resultados
|
Outcome of Neonates with Yu, Estudo Clinico Determinar as variaveis de Sofrimento fetal e atresia/estenose pulmonar séo
Ebstein’s Anomaly in the et al. (2013) desfecho em uma série de casos preditores significativos de mortalidade na
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Current Era

Surgical Strategy Toward

Estudo Clinico

Estudo
Retrospectivo

Estudo Clinico

Estudo
Retrospectivo

Estudo
Retrospectivo

Estudo Clinico

Estudo
Retrospectivo

Relato de Caso

Estudo
Retrospectivo

Tipo de
Estudo

recentes de Anomalia de Ebstein.

Descrever a estratégia cirdrgica
visando o reparo biventricular.

Revisar a evolugdo clinica de
pacientes com AE neonatal ou
Displasia da Valva Tricuspide
graves para a determinagdo de
uma estratégia de manejo.

Analisar os fatores de risco para
morte na infancia e adolescéncia
no momento do diagnostico da
Anomalia de Ebstein.

Delinear as caracteristicas pré-
operatérias de neonatos e bebés
com Anomalia de Ebstein e
caracterizar  procedimentos e
operagdes realizadas.

Descrever melhor as estratégias de
manejo po6s-natal e definir fatores
de risco para mortalidade neonatal
e resultados circulatérios na alta.

Revisar os resultados de curto e
longo prazo de neonatos de alto
risco com Anomalia de Ebstein
tratados com um procedimento
répido de Starnes de 2 estagios.

Analisar os resultados em longo
prazo da paliagdo de ventriculo
Unico em neonatos submetidos a
um procedimento de Starnes
modificado para anomalia grave de
Ebstein.

Relato de uma operacdo usando
reconstrugdo em cone da Anomalia
de Ebstein em um recém-nascido
gue necessitou de oxigenacéo.

Descrever a experiéncia e licbes
aprendidas para alcancar uma
Reconstrugdo de Cone bem-
sucedida.

Intervengé&o Estudada

populacéo atual com Anomalia de Ebstein.

A estratégia cirlrgica apresenta bons resultados de
sobrevida e preserva a possibilidade de reparo
biventricular completo.

A técnica do Cone de Warden reconstréi a valva
tricispide, por meio da adigdo de um cone de tecido.

18% dos nossos pacientes morreram durante a
infancia e adolescéncia. A sobrevida em 1 ano foi de
84%. Um paciente morreu 35 meses apds o
diagnéstico e a sobrevida permaneceu em 82%.

A raridade da Anomalia de Ebstein continua a limitar
em grande parte a experiéncia cirdrgica em centros
individuais, e isto, combinado com a variedade de
procedimentos  realizados nesta  populagéo,
provavelmente contribuiu para a estagnagdo das
melhorias nos resultados.

Entre os neonatos com Anomalia de Ebstein grave,
que sobreviveram >24 horas, a mortalidade
permanece alta em 25%. Fatores de risco notaveis
para mortalidade neonatal incluiram menor peso ao
nascer, menor velocidade do sangue e falta de fluxo
sanguineo pulmonar anterégrado.

Descobrimos que a estratégia de manejo com foco
na reducdo do tamanho do lado direito do coracéo,
levou a melhora da fungéo diastélica e do
desempenho da bomba do ventriculo esquerdo.

O estudo estabelece claramente que o procedimento
de Starnes modificado € uma abordagem eficaz para
paliar neonatos com Anomalia grave de Ebstein e
choque cardiogénico.

Foi demonstrada uma redugdo significativa na
regurgitacdo e uma boa morfologia do ventriculo
direito. Foi demonstrado que esta técnica pode ser
eficaz em neonatos criticos com suporte de ECMO.

A técnica Reconstrugdo de Cone é o reparo mais
anatdmico da Anomalia de Ebstein e pode ser

aplicada & grande maioria das suas variantes
anatoémicas.

Resultados

Biventricular Repair for Huang,
Severe Ebstein Anomaly et al. (2017)
in Neonates and Infancy
Application of Cone
Reconstruction for Mizuno
Neonatal Ebstein Anomaly et al (20i6)
or Tricuspid Valve '
Dysplasia
Paediatric Ebstein’s
anomaly: how clinical Geerdink,
presentation predicts et al. (2018)
mortality
Surgical Management and
Outcomes of Ebstein
Anomaly in Neonates and
. ; Holst,
Infants: A Society of et al. (2018)
Thoracic Surgeons '
Congenital Heart Surgery
Database Analysis
Risk Factors for Mortality
and Circulatory Outcome
Among Neonates
Prenatally Diagnosed With Freud,
Ebstein Anomaly or et al. (2020)
Tricuspid ValveDysplasia:
A Multicenter Study
Rapid two-stage Starnes
approach in high-risk Asou,
neonates with Ebstein et al. (2020)
anomaly
Single-Ventricle Outcomes
After Neonatal Palliation of
. Kumar,
Severe Ebstein Anomaly et al. (2016)
With Modified Starnes '
Procedure
Cone Reconstruction of
Ebstein’s Anomaly in a Sata,
et al. (2012)
Neonate
Anatomic Repair of
Ebstein’s Malformation: Dearani,
Lessons Learned With etal. (2013)
Cone Reconstruction
. Autor,
Titulo et al. (Ano)
]
Surgical treatment for
neonatal Ebstein’s Yanase,
anomaly with circular etal. (2012)

shunting

Relato de Caso

Relatar um caso de tratamento
cirtrgico para Anomalia de Ebstein
neonatal com derivacéo circular.

Foi relatado um caso raro de Anomalia de Ebstein
neonatal com desvio circular. Foi realizado
procedimento cirirgico em dois tempos e o resultado
foi bom.

Fonte: Silva, G. H. et al. 2024
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4. DISCUSSAO

A Anomalia de Ebstein (AE) € um distdrbio embrionario da formacdo da valva
tricispide, que causa uma amarracao errébnea dos folhetos septais e posteriores na parede
do miocardio. Essa malformacdo leva ao deslocamento apical do anel valvar,
consequentemente, resultando em insuficiéncia da valva tricUspide e dilatacdo das
estruturas do lado direito do coracédo. Fisiologicamente, a principal alteracdo é a diminuicao
do fluxo sanguineo pelo lado direito do coracéo, que pode levar a Insuficiéncia Cardiaca
(IC) e cianose (Morray, 2015).

Mediante os achados da literatura cientifica, a Anomalia de Ebstein, nas situacfes
mais leves, pode permanecer assintomatica durante grande parte da vida do individuo,
assim, atrasando o diagnéstico. Por outro lado, nos quadros graves, em neonatos pode
resultar em uma dificuldade cardiaca congestiva grave (Junior et al.,, 2023). Outras
repercussdes nos neonatos estdo ligadas a falta de ar, fadiga, baixo peso ao nascer, a
presenca de outras anomalias cardiacas, cianose, ascite, intolerancia a atividades fisicas,
edema de membros inferiores e insuficiéncia cardiaca, a qual pode levar a uma morte subita
ou arritmias cardiacas. Por isso, sdo necessarios a avaliacdo e 0 monitoramento rigorosos
desde o pré-natal para identificar os fatores de risco e tomar as medidas adequadas (Freud
et al., 2020).

A apresentacdo da doenca em pacientes neonatais €, usualmente, associada aos
casos graves e apresenta uma maior taxa de mortalidade. Contudo, quando a doenca se
manifesta de modo menos grave, o individuo desenvolve sintomas mais frequentes de
insuficiéncia cardiaca e taquiarritmia. Insta salientar que, as estratégias de manejo
terapéutico sao variaveis, desde uso continuo de medicamentos a intervencgdes cirurgicas,
dependendo da idade do paciente diagnosticado, da apresentacdo e da gravidade da
doenca (Morray, 2015).

Nas cardiopatias congénitas cianogénicas com hipofluxo pulmonar e insuficiéncia
cardiaca, como Anomalia de Ebstein, o medicamento de eleicdo é a prostaglandina E1,
responsavel por estimular angiogénese terapéutica, aliada ou ndo a outros vasodilatadores,
como o Oxido nitrico inalado ou o milrinone, utilizando-se este como inotropico. Nos casos
mais graves, ha um numero crescente de opgdes cirargicas focadas no reparo valvar,
porém deve-se atentar a outras complica¢des associadas (Atik, 2022).

A Anomalia de Ebstein é na maioria das vezes diagnosticada por meio de
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ecocardiograma, o qual permite visualizar as camaras cardiacas e o fluxo sanguineo.
Ecocardiogramas, raio-X toracicos e cateterismo também sdo procedimentos utilizados.
Somado a isso, esquemas de classificacdo sdo aplicados para avaliar a gravidade da
malformacgao anatdmica e, assim, auxiliar na escolha de tratamento (Morray, 2015).

Carpentier et al. (1988) classifica os pacientes em quatro grupos: tipo A, o volume do
ventriculo direito € adequado; tipo B, ha uma grande porc¢éao atrializada do ventriculo direito,
mas o folheto anterior da valva tricispide movimenta-se livremente; tipo C, 0 movimento do
folheto anterior da valva tricUspide é severamente restrito e pode causar obstrucdo na via
de saida do ventriculo direito; tipo D, ha atrializacdo quase completa do ventriculo direito
(Carpentier et al., 1988).

Posteriormente, foi desenvolvido um sistema de pontuagédo ecocardiografica por
Celermajer et al. (1992) que avalia a propor¢cdo da area combinada do atrio direito e
ventriculo direito atrializado para a area combinada do ventriculo direito funcional e do
coracao esquerdo de uma visdo apical no final da diastole. A proporcgéo € usada para definir
4 graus de gravidade crescente da doenca. Este sistema de classificacao foi posteriormente
validado e utilizado como fator de risco clinico para mortalidade em estudos da
apresentacao neonatal da Anomalia de Ebstein (Celermajer et al.,1992).

Por isso, por muitas vezes, o tratamento cirargico € uma opc¢éao e, geralmente, envolve
a reconstrucao da valva tricispide e a remodelacao da via de saida do ventriculo direito na
tentativa de evitar a morte natural do individuo. No entanto, a cirurgia também apresenta
riscos, incluindo complicacdes no pos-cirargico e a necessidade de cuidados alongo prazo.
Destaque que, neonatos com Anomalia de Ebstein requerem acompanhamento continuo
com cardiologistas pediatricos para gerenciar a condi¢cdo e monitorar seu desenvolvimento
(Knott-Craig et al., 2014).

Apos esse progndstico inicial, para os casos que necessite de intervencao cirurgica,
havera, de modo individualizado e baseado na avalia¢do da gravidade do caso, a escolha
do procedimento cirdrgico a ser seguido, seja a reconstrucdo do Cone de Warden, o
procedimento cirdrgico de Starnes, o procedimento de Fontan ou a operacdo de Starnes
em dois estagios (Knott-Craig et al., 2014).

Dentro do contexto terapéutico, uma das técnicas cirlrgicas mais utilizadas para o
tratamento da anomalia é a técnica de reconstru¢cdo do cone, também conhecida como
Cone de Warden. Essa € uma técnica que envolve a reconstrugdo da valva tricuspide e a

criacdo de um cone de tecido para melhorar o fluxo sanguineo e a funcéo da valva. Desse
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modo, o objetivo é restaurar a anatomia e a fungdo normal da valva tricuspide, permitindo
um melhor desempenho cardiaco (Huang et al., 2017).

Além disso, outro tratamento que tem aumentado a taxa de sobrevivéncia de recém-
nascidos com Anomalia de Ebstein, € o procedimento cirdrgico de Starnes. Essa
intervencdo consiste na exclusdo do ventriculo direito, que se adapta com o tempo,
resultando em uma melhora da funcao cardiaca esquerda. Dessa maneira, 0 procedimento
de Starnes é uma opc¢dao para pacientes mais graves, 0s quais possuem altas porcentagem
de regurgitacdo, insuficiéncia cardiaca grave, apresentacdo clinica instavel e que,
consequentemente, ndo sao facilmente tratados com reparos da valvula tricispide (Asou et
al., 2020).

J4, o procedimento de Fontan € uma cirurgia cardiaca complexa usada para tratar
certas doencas congénitas do coragcdo, como cardiopatias ciandticas complexas
univentriculares. Essa cirurgia direciona o fluxo sanguineo diretamente dos vasos
sanguineos de retorno ao coracdo para as artérias pulmonares, contornando o ventriculo.
Isso permite que o0 sangue seja oxigenado nos pulmdes antes de ser distribuido para o resto
do corpo. O procedimento € realizado em etapas e pode envolver o uso de enxertos
vasculares, sendo uma cirurgia complexa que requer uma equipe especializada e um
acompanhamento médico a longo prazo (Asou et al., 2020).

Relacionando as trés técnicas, uma pesquisa retrospectiva realizada por Huang et al.
(2017) revisou os prontuarios de 12 recém-nascidos com regurgitacao tricaspide grave e
atresia pulmonar relacionada a Anomalia de Ebstein ou displasia isolada da valva
tricispide. Os primeiros seis pacientes foram submetidos a terapia paliativa antes de uma
possivel correcdo biventricular. A partir de 2013, a reconstrucéo do cone foi utilizada como
parte da plastia da valvula tricispide (Huang et al., 2017).

Dos cinco pacientes submetidos a operacéo de Starnes, quatro faleceram no hospital,
e 0 paciente restante foi submetido a uma operacéo de Fontan, posteriormente. Dos cinco
pacientes que receberam correcao biventricular, incluindo quatro com reconstrucdo do
cone, trés sobreviveram. Esses sobreviventes foram submetidos a reparo biventricular e
apresentaram velocidade de fluxo de regurgitacao tricispide pré-operatoéria superior a 3,0
m/s. Insta salientar que, uma velocidade de fluxo superior a 3,0 m/s indica um alto gradiente
de presséo e sugere a presenca de regurgitagdo tricispide significativa (Huang et al., 2017).

Nesse sentido, a avaliacdo da gravidade da regurgitacéo tricispide envolve a analise

de mdltiplos parametros, incluindo a velocidade do fluxo de regurgitacdo, o tamanho do
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atrio direito, a funcéo do ventriculo direito e outros achados clinicos. Cada caso € unico, e
a interpretacdo dos resultados deve ser considerada em conjunto com outros achados
clinicos e exames complementares. Um cardiologista especializado sera capaz de fornecer
uma avaliacdo precisa e determinar a gravidade da regurgitacdo tricuspide, bem como
orientar o tratamento adequado, se necessério (Huang et al., 2017).

Por outro lado, outra op¢ao que ainda ha é a operacdo de Starnes em dois estagios,
0 qual € uma técnica cirdrgica bastante utilizada no tratamento da anomalia utilizada em
pacientes de alto risco. Consiste em realizar uma cirurgia inicial para desviar o fluxo
sanguineo do atrio direito para os pulmdes e, posteriormente, realizar a cirurgia definitiva
para corrigir a anomalia. Sendo que, essa abordagem é indicada em casos complexos e de
alto risco, permitindo um melhor controle da condicdo antes da intervencéo cirurgica
definitiva (Kumar et al., 2016).

Um estudo clinico de Asou et al. (2020) foi conduzido para revisar os resultados de
curto e longo prazo de recém-nascidos de alto risco com Anomalia de Ebstein tratados com
essa abordagem de dois estagios. Foram analisados 52 fetos com a anomalia, divididos
em dois grupos: um grupo controle e um grupo de estudo. A abordagem de gerenciamento
de dois estagios foi aplicada a seis neonatos de alto risco no grupo de estudo (Asou et al.,
2020).

Dos seis recém-nascidos de alto risco tratados com a abordagem descrita, todos
apresentaram uma taxa de sobrevivéncia de 100%. O acompanhamento médio foi de 7,5
anos, demonstrando uma reducéo significativa no risco geral em comparacdo ao grupo
controle. Com excecdo de um caso que aguardava a cirurgia, todos os pacientes foram
submetidos a operacéo de Fontan como parte do tratamento definitivo (Asou et al., 2020).

Essa técnica permite um melhor controle da condicdo e uma taxa de sobrevivéncia
mais favoravel. No entanto, € importante ressaltar, mais uma vez, que cada caso deve ser
avaliado individualmente, e a escolha da abordagem cirurgica deve ser feita em conjunto
com a equipe médica, levando em consideracéo as caracteristicas do paciente e 0s riscos
envolvidos (Asou et al., 2020).

Desse modo, um estudo clinico de Knott-Craig et al., (2014) revisou a experiéncia em
neonatos sintomaticos com Anomalia de Ebstein, incluindo aqueles com atresia pulmonar
associada. Sendo que, dos 32 neonatos submetidos a intervencdo cirdrgica, 20
apresentavam atresia pulmonar, e entre os pacientes sem atresia pulmonar, todos foram

submetidos a reparo de dois ventriculos. Dos 20 recém-nascidos com atresia pulmonar, 16
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passaram por reparo de dois ventriculos e 4 receberam abordagem de paliacdo de
ventriculo Unico. Destaca-se que a mortalidade precoce geral foi de 28%, sendo 8,3% para
pacientes sem atresia pulmonar e 40% para aqueles com atresia pulmonar (Knott-Craig et
al., 2014).

Outrossim, a mortalidade registrada foi de 44% para recém-nascidos submetidos a
reparo de dois ventriculos, de 16% para aqueles que receberam conduto valvulado do
ventriculo direito para a artéria pulmonar como parte do reparo de dois ventriculos e de
25% para pacientes submetidos a reparo de um ventriculo. Esses resultados destacam a
complexidade do manejo cirargico em pacientes recém-nascidos com Anomalia de Ebstein,
especialmente na presenca de atresia pulmonar (Knott-Craig et al., 2014).

Ademais, a Anomalia de Ebstein neonatal pode se apresentar de modo diferente, com
auséncia de fluxo direto do ventriculo direito, o qual € uma condi¢do grave e complexa que
possui desfechos que variaveis entre pacientes. Um estudo retrospectivo, o qual contou
com 29 recém-nascidos portadores desta variacdo da anomalia, dividiu os participantes em
dois grupos: um com valvula pulmonar normal e outro com valvula pulmonar anormal
(Kumar et al., 2016).

No grupo com valvula pulmonar normal, observou-se que o fluxo direto do ventriculo
direito comecou aproximadamente 10 dias apds o nascimento, e em 88% dos casos foi
possivel alcancar uma fisiologia biventricular ou 1 % ventricular ao longo do
acompanhamento. Porém, no grupo com valvula pulmonar anormal, apenas 15,3% dos
pacientes alcancaram essa fisiologia (Baek et al., 2016).

Andlises ecocardiograficas pré-operatérias mostraram que 0 grupo com valvula
pulmonar normal tinha um anel valvar pulmonar maior e um indice cardiotoracico menor em
comparacdo com o grupo com valvula pulmonar anormal. Sendo que, a regurgitacao
pulmonar leve a moderada estava presente em todos os pacientes com valvula pulmonar
normal e em alguns do outro grupo (Kumar et al., 2016).

Como em qualquer tipo de estudo, a revisdo integrativa apresenta vantagens e
limitacdes inerentes ao método, exigindo cautela na interpretacdo de seus resultados.
Durante esta pesquisa, constatou-se uma escassez de estudos brasileiros sobre o tema;
nenhum dos artigos incluidos nesta revisao integrativa € de origem nacional. O que pode
refletir a necessidade de maior investimento em pesquisas nacionais. Além disso, a
inclusdo de outras bases de dados e a exploragéo da literatura cinzenta poderiam ampliar

e diversificar o conjunto de publica¢des analisadas, possibilitando novos achados na area.
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5. CONSIDERACOES FINAIS

Conclui-se, portanto, que a Anomalia de Ebstein (AE) € uma condicao cardiaca
congénita rara que repercute na vida do neonato e traz manifestacdes clinicas graves.
Existe uma grande variagdo na apresentagdo clinica dessa anomalia. O tratamento e o
prognéstico variam de acordo com o tipo especifico, que inclui medicamentos para controlar
0s sintomas e intervencao cirdrgica que varia de acordo com cada caso apresentado.

E vélido ressaltar que fatores de risco devem ser integrados, pois interferem na
sobrevida de neonatos acometidos. Além disso, € necessario garantir, desde o pré-natal,
um acompanhamento rigoroso, para reduzir os riscos de complica¢des. O pré-natal permite
identificar essa anomalia congénita e tomar as medidas necessarias para garantir o melhor
resultado possivel para a crianca.

As intervencg0es cirdrgicas para neonatos com anomalia de Ebstein variam de acordo
com a gravidade da condicdo. Dentre algumas das intervengdes estdo: Reconstrucéo de
cone, Procedimento de Fontan, Procedimento de Starnes, entre outros. E importante
ressaltar que esses citados devem ser realizados por equipes médicas experientes em
centros especializados em cirurgia cardiaca pediatrica e que esses pacientes sao
acompanhados durante toda sua vida. Assim, esta revisdo destaca a importancia de mais

pesquisas sobre o impacto da Anomalia de Ebstein em recém-nascidos.
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