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Resumo: As cardiopatias congénitas (CC) sdo malformagdes comuns na inféancia, afetando cerca de 8 a 10
recém-nascidos por mil nascidos vivos. A Doenca de Ebstein (DE) € uma CC rara, que acomete a
valva tricispide (VT) tendo como consequéncias a regurgitacdo da VT, o aumento do atrio
direito (AD) e areducdo do ventriculo direito (VD). Pré-escolar com 2 anos e 9 meses, feminina,
com peso 12 kg, estatura 88 cm, procurou o ambulatério de pediatria para uma consulta de rotina.
A histéria pré-natal sem intercorréncias, parto normal, a termo, apagar 8 € 9, peso ao nascer de
3300 gramas. Na ocasido, a mée negou cansagco as mamadas, pneumonias ou internagdes. Ao
exame cardiovascular observou-se Sat O 96%, FC 120 bpm, FR 32 irpm, e pulsos palpavels.
ACV apresentava RR2T, sopro sistolico 2+/6 no BEE inferior, sendo encaminhada para a
cardiologia. A radiografia de térax mostrava um aumento do &trio direito (AD) com fluxo
pulmonar normal. O ECG era normal. O ecocardiograma mostrou o AD aumentado e os folhetos
septal e anterior daVT estavam implantados em posicéo mais apical no VD. A porcdo ventricular
funciona do VD era de tamanho pouco reduzida. O color/Doppler mostrou ainsuficiénciada VT
leve, achados compativeis com DE hemodinamicamente estavel. A paciente segue estavel, em
acompanhamento ambulatorial, sem indicacdo a correcdo cirdrgica. DISCUSSAO A DE possui
variadas apresentacfes, desde de quadros oligo/assintomaticos ou com cianose severa, associados
a insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC). A sintomatologia depende da morfologia e da
gravidade da insuficiéncia da VT e lesbes associadas, principalmente como estenose valvar
pulmonar (EP) e comunicacdo interatrial (CIA). No caso, a paciente apresentava uma forma
assintomética, pois a0 ECO mostrava a VT com leve regurgitacdo sem associagdo com EP ou
CIA. Destaca-se a importancia da avaliacdo regular, para individualizar cada caso, que podem
necessitar de terapéutica, como diuréticos e ou vasodilatadores e até intervengdes como a cirurgia
paliativa de Blallock-Taussig, nos casos de DE com hipofluxo pulmonar severo. A escolha do
tratamento cirdrgico depende do tipo de apresentacdo e da morfologia. O procedimento de
correcdo definitiva - técnica cirdrgica do “cone”’, utiliza o tecido da valvula do paciente na
reconstrucdo, eliminando a necessidade de nova intervencdo no futuro, como nos casos de
proteses artificiais, resultando na restauracdo da érea funciona do VD. O acompanhamento
periodico visa monitorar qualquer mudanga no quadro clinico e determinar a necessidade futura
de intervencdo. A cirurgia definitiva é indicada quando h& piora da classe funcional, edema em
membros inferiores e arritmias e ICC. A paciente encontra-se assintomética, com DE sem
repercussdoes hemodindmicas, portanto, sem indicacdo medicamentosa ou cirdrgica
CONCLUSAO Os autores sdientam a importancia da apresentacdo do caso e o papel da
ecocardiografia para o diagndstico e conduta terapéutica.
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