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A Cardiologia Pediatrica tem experimentado alteragdes nos
marcos clinicocirtrgicos e de intervengdes por cateterismo
percutaneo, a ponto de haver verdadeira revolugao no
manejo atual.

Nessa transformagdo, as perspectivas da especialidade
melhoraram, de maneira que muitas anomalias passaram a
ser consideradas até como “curadas” ap6s corregao operatéria
em tempo oportuno.

Em relacdo a anomalia de Ebstein, é conhecida sua
gravidade quanto a idade de sua apresentagao, especialmente
no periodo neonatal, com mortalidade aproximada de 50%
dos casos seguindo a histéria natural, e de cerca de 30% dos
pacientes operados nessa faixa etaria.

Na evolucdo posterior, apesar de ser considerada a
anomalia cianogénica de evolugao natural mais longa de todas,
ultrapassando muitas vezes até a terceira ou quarta década
de vida, fendbmenos adquiridos com sobrecarga de volume e
disfuncao ventricular direitas afetam essa trajetéria a ponto de
aumentarem o risco operatério e a morbidade pds-operatéria
com advento de arritmias de dificil controle, além da maior
deterioragao da funcao ventricular.

Dessa maneira, o advento de uma técnica idealizada por
da Silva e cols." para a corregao dessa cardiopatia desafiadora,
pela técnica do cone como é denominada, se torna de
imediato um avango técnico de grande magnitude e de alento
no manejo geral da anomalia de Ebstein.

A técnica do cone vem sendo desenvolvida desde 1989
por da Silva e cols.!, e se soma as demais plasticas da valva
trictspide para a correcao da anomalia de Ebstein de maneira
mais favoravel em vista da menor mortalidade (3,8%) em
relagao a de Danielson (5,8%), de Carpentier (9%), e de
13 instituicdes da European Congenital Heart Surgery
(13,3%) sob varias técnicas?, e ainda de melhores resultados,
incluindo em longo prazo no que respeita a necessidade de
reintervencdo, além da manutencao de boa funcionalidade
da valva trictspide e do ventriculo direito’.

Palavras-chave

Anomalia de Ebstein, cardiopatias congénitas, valva
tricGspide/cirurgia.

Correspondéncia: Edmar Atik *

Rua Dona Adma Jafet, 74 conj. 73, Bela Vista - 01308-050 - Sao Paulo, SP, Brasil
E-mail: eatik@cardiol.br, conatik@incor.usp.br

Artigo recebido em 14/10/11; revisado recebido em 18/10/11; aceito
em 18/10/11.

Sobre a técnica em si, limito-me a referir a que as valvulas
da valva trictspide sdo posicionadas no verdadeiro anel e
a plicatura longitudinal do ventriculo direito atrializado
mantém tamanho e morfologia adequados do ventriculo
direito. Complicagbes como bloqueio atrioventricular ndo
ocorreram e lesoes residuais de insuficiéncia tricispide mais
significativas foram encontradas em sete (17,5%) pacientes
dentre 40 analisados em longo prazo, em relagdo a 30%
na técnica de Carpentier'. Ressalta de importancia que a
técnica do cone pode ser executada em todos os pacientes,
independentemente da anatomia valvar encontrada, ao
contrario da de Danielson, na qual foi possivel a plastica
em apenas 27% dos 186 pacientes operados'.

Aspectos relevantes de superioridade as demais técnicas
referem-se ao aumento maior da area do ventriculo direito,
medida em cm?/m?, além da menor drea do atrio direito.
Apesar da substituicdo valvar por protese biolégica se
constituir em boa tatica operatéria, a técnica do cone a
suplanta em evolugao a prazo superior de 10 anos quando
a protese comeca periodo de deterioragdo progressiva®.

Torna-se imperioso destacar que, ao lado do aspecto
meritério da introdugdo dessa nova técnica corretiva,
somando-se ela a outras técnicas também inéditas
desenvolvidas em nosso pafs para a corre¢do de outras
anomalias, é necessario desde ja maior reprodutibilidade
dela em prol dos portadores da anomalia de Ebstein.

A dificuldade dessa técnica do cone esta expressa ainda
na sua nao reprodutibilidade e execucdo em outros centros
médicos, o que se acredita que daqui em diante ela possa ser
mais executada, estimulada pelos bons resultados mostrados
ja em periodo suficiente de evolugao em longo prazo.

Ademais, surge outro aspecto que deveria ser mais bem
enfatizado, de que a técnica poderia ser executada em
pacientes com menor idade do que a atualmente realizada
(18,5 + 13,8 anos), no sentido de se poder prevenir aspectos
evolutivos adversos e desfavordveis, como a acentuada
dilatagdo do ventriculo direito com consequente disfungao
ventricular que se torna um dos elementos de piora
progressiva, mesmo ap6s a corregdo plastica adequada
da valva trictspide, apesar de que nao houve ocorréncia
desses elementos desfavordveis que dificultaram a evolugao
posterior, segundo os autores’. Nesse contexto, mesmo em
presenca desses elementos de risco, a técnica do cone pode
ser realizada na literatura por Liu e cols.* em 30 desses
pacientes, dos quais em 20 deles associou-se a operagao
de Glenn bidirecional (correcdo de ventriculo 1,5) em
face de grande dilatagdo e disfungdo do ventriculo direito,
em média de idade de 60 meses (variando de 2 a 192
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meses). O resultado obtido por esses autores* também foi
satisfatorio, com reaparecimento de insuficiéncia trictspide
de moderada a acentuada em quatro (13,3%) pacientes,
com um 06bito (3,3%).

Pelos resultados mostrados por da Silva e cols.", a técnica
do cone é preferivel as outras técnicas de substituigao valvar
por préteses®, referentes as técnicas de Danielson (1979)"
e Carpentier (1988)", especialmente a de Starnes e cols.’,
realizada no periodo neonatal. Daf que a técnica pode se
tornar a operacao de escolha especialmente se realizada
mais precocemente a se evitar os fatores adquiridos que
desfavorecem a evolugao posterior.

Como ja se demonstrou, a operagao de Glenn
bidirecional passa a ser (til em associagao a plastica do
cone em presenca de disfuncdo ventricular, e se reserva
ainda a indicagao do transplante cardiaco em raros casos
extremos de disfuncao ventricular associada.

Apesar do advento promissor dessa nova técnica, a
anomalia de Ebstein é ainda considerada critica no periodo
neonatal para a metade dos pacientes, dos quais ndo haja
melhora clinica da hipéxia e da insuficiéncia cardiaca com o
emprego de agentes vasodilatadores tipo prostaglandina E1.
Nesse periodo, a técnica de Starnes® (exclusao do ventriculo
direito por interrupcao do fluxo de sangue a partir da valva
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tricispide com membrana fenestrada, aliada a anastomose
de Blalock-Taussig) se aplica a maioria dos pacientes, o que
limita a indicagao da plastica valvar a casos anatomicamente
mais favordveis e factiveis.

Nesse periodo etario, no entanto, a operagao de Blalock-
Taussig ainda apresenta a melhor evolugao em casos com
hipoxemia de dificil controle. Assim, segundo Shinkawa
e cols.®, a sobrevida em longo prazo de nove neonatos
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quatro neonatos submetidos a pldstica valvar foi a mais
desfavoravel segundo esses mesmos autores®, desde que
a sobrevida dos neonatos correspondeu a 25% com 1,5 e
10 anos pos-operatorio.

Congratulamo-nos com os autores da técnica do cone
e esperamos que ela alcance reprodutibilidade suficiente
a poder inserir a anomalia de Ebstein no contexto das
que podem ser consideradas até como “curadas”, desde
que nao haja lesao residual e com preservagao de funcao
ventricular normal.
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