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Anomalia de Ebstein e carcinoma bronquiolo-alveolar em idoso

Ebstein's anomaly and bronchioloalveolar carcinoma in elderly
Vitorino Modesto Santos!, Victor Eduardo Almeida Franca?

Resumo

Um homem com 67 anos de idade, assintomatico, procurou o hospital para esclarecer um achado
ecocardiografico sugestivo de endocardite. Com antecedentes de tabagismo e hipertensdo arterial,
ele estava em pré-operatorio para ressec¢ao de carcinoma bronquiolo alveolar. Durante a internagao
a endocardite foi descartada, bem como as hipoteses de trombo cardiaco e metastase valvar. Os
estudos de imagem revelaram Anomalia de Ebstein sem indicacdo cirurgica, e o paciente foi
encaminhado para a cirurgia oncoldgica programada.

Palavras-chave: Anomalia de Ebstein; malformacdo cardiaca congénita; endocardite infecciosa;

carcinoma bronquiolo alveolar; idoso.

Abstract

A 67-year-old asymptomatic man came to hospital to clarify an echocardiographic finding
suggestive of endocarditis. With a history of smoking and high blood pressure, he was in the
preoperative period for resection of a bronchioloalveolar carcinoma. During hospitalization the
endocarditis was discarded, as well as the hypotheses of cardiac thrombus and valvular metastasis.
The imaging studies revealed Ebstein anomaly without surgical indication, and the patient was
referred to the scheduled oncological surgery.

Keywords: Ebstein anomaly; congenital heart diseases; infective endocarditis; bronchioloalveolar

carcinoma; ederly.

Introducio trictspide; sua incidéncia ¢ de 1% das
A anomalia de Ebstein (AE) ¢ uma cardiopatias congénitas e de 1-5 casos para
cardiopatia ~ congénita  ciandtica  rara, cada 200.000 pessoas nascidas vivas.!”” Essa
caracterizada por alteragdo do local de malformagdo foi descrita em 1866 por
inser¢ao dos folhetos que compde a valva Wilhelm Ebstein (1836-1912) durante uma
241
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necropsia.® A mortalidade neonatal da AE é
proxima de 50%; e de 30% nos operados
nessa faixa etaria.’

A anomalia caracteriza-se  pela
inser¢do andmala dos folhetos septal e
posterior da valva tricispide, distal ao anel
tricuspide, dividindo o ventriculo direito em
duas por¢des (fendmeno conhecido como
atrializacdo do ventriculo direito) causando
grau variavel de disfungdo.'*7*1% O folheto
anterior pode apresentar-se aumentado e com
presenca de multiplas fenestragdes.> A AE
pode se associar com outras anomalias
cardiacas (38%) ou extracardiacas (19%); e a
comunicac¢do interatrial (80-94%) e as vias
acessorias (20-30%) sido as mais comuns.®7-1

A manifestagdo clinica mais frequente
¢ de insuficiéncia tricuspide e dilatagdo do
ventriculo  direito em  sua  por¢do
"atrializada".!®* Muitos dos pacientes adultos
com AE evoluem com insuficiéncia cardiaca,
sendo extremamente raros Os casos sem
insuficiéncia apds a quinta década de vida
(menos de 5%).> Os sinais e sintomas de AE
variam desde individuos assintomdticos por
décadas, a cianose, dor precordial e dispneia;
e as principais complicagdes incluem a morte
fetal, a insuficiéncia cardiaca, e o
tromboembolismo pulmonar ou paradoxal.'”
O diagnostico ¢ comumente firmado por
achados ecocardiograficos e, em casos de

dificuldade de avaliacdo das camaras direitas,
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o exame padrdo ¢ a ressonancia nuclear
magnética (RNM).!?

O tratamento cirurgico estd indicado
em casos de insuficiéncia tricuspide
acentuada (classe NYHA III ou IV), ou
quando hé deterioracio da capacidade
funcional.!'®!® Em pacientes com arritmia
grave, a ablagdo por -cateter tem sido

usada.!367-10

Relato do caso

Homem de 67 anos, tabagista (80
macos/ano) e etilista foi admitido no hospital
assintomatico para investigacdo de achado
compativel com vegetagdo valvar tricuspide ¢
dilatacao das camaras direitas durante exame
pré-operatorio para resseccdo de tumor
maligno de pulmdo. Negou febre, calafrios,
dispneia, palpitagdes, o uso de drogas
injetdveis ou outras alteragdes. Ao exame
fisico apresentava-se emagrecido (IMC: 16,4
kg/m?), com sopro sistolico (2+/6+)
tricaspide. O eletrocardiograma revelou
bradicardia sinusal (50 bpm), eixo cardiaco
com desvio para a esquerda (AQRS a -60°) e
auséncia de distarbios de conducgao
atrioventricular. Exames realizados antes da
admissdo mostraram aumento das cavidades
direitas, vegetacdo na valva tricuspide e na
valvula de Eustdquio, além de regurgitacao
discreta

tricaspide importante com

hipertensao arterial pulmonar (Tabela 1).
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Tabela 1. Resultados dos exames cardiologicos de imagem

EXAMES ECO TT ECO TE RNM CARDIACA
DATA (2016) 31/03 16/05 22/06
AO (mm) - 35 -
AD (mm) 35 - 57
AE (mm) 35 35 35

DDVE (mm) 41 42 ]
DSVE (mm) 26 28 -
DDVD (mm) 45 34 54
SEPTO (mm) 10 10 -

FEVE (%) 66,22 62 71
FEVD (%) - - 74
PSAP (mm Hg) 30 46 -

ECO TT: ecocardiograma transtoracico, ECO TE: ecocardiograma transesofagico; RNM:

ressonancia nuclear magnética; AQ: aorta; AD: atrio direito; AE: atrio esquerdo; DDVE: didmetro

diastdlico do ventriculo esquerdo; DDVD: didmetro diastélico do ventriculo direito; SEPTO: septo

interventricular; FEVE: fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo; FEVD: fracdo de ejecdo do

ventriculo direito; PSAP: pressao sistolica estimada da artéria pulmonar.

A cintilografia cardiaca nio mostrou
anormalidades. As imagens de toérax
revelaram nodulo pulmonar sélido (1,6 cm x
1,5 cm) de contorno espiculado no segmento
lateral basal do lobo inferior direito (Figura 1
A e B) que aumentou de volume em
comparagdo com exame realizado quatro
meses antes. O exame histoldgico de tecido
pulmonar obtido em bidpsia percutanea
guiada por tomografia mostrou infiltracdo
neoplasica  constituida  por  glandulas
irregulares e ramificadas, revestidas por
c€lulas colunares com ntcleos atipicos e

pleomorficos. A avalia¢do imuno-
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histoquimica também foi realizada e
estabeleceu o diagndstico de carcinoma
bronquiolo  alveolar. = Considerando a
possibilidade de endocardite infecciosa, foi
iniciado o wuso de ceftriaxona, que foi
suspenso em virtude da auséncia de
parametros consistentes com esse diagnostico.
Foi entdo realizada ressonancia nuclear
magnética (RNM) que revelou a anomalia
(Figura 1 C-E). Por tratar-se de uma variante
de menor gravidade, ndo houve indicagdo de
correcdo cirirgica’. Do ponto de vista
cardiovascular, houve a liberagdo para ser

realizada a cirurgia oncoldgica.
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D : E

Figura 1. A: Radiografia de térax mostrando nddulo na base pulmonar direita (seta); B: Tomografia

de térax revelando nodulo solido de contorno espiculado no segmento lateral basal do lobo inferior

direito, medindo 1,6 cm x 1,5 cm; e C-E: Imagens de RNM com gadolinio evidenciando as

alteragdes do coracao direito da anomalia de Ebstein (setas).

Discussao

Relata-se o caso de paciente
assintomatico com 67 anos, portador de
carcinoma bronquiolo alveolar (nodulo
medindo menos de 3 cm). Durante a avaliagao
pré-operatoria, o diagnoéstico de AE foi
incidentalmente estabelecido por critérios
ecocardiograficos e de RNM do coragdo.

Portadores de AE raramente vivem além dos
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70 anos.’> A maior sobrevida foi de 85 anos;
ele permaneceu assintomatico até os 79 anos
quando desenvolveu insuficiéncia cardiaca
grave.!!

A AE ¢ incomum em nascidos vivos e
¢ mais raramente observada em idosos; o que
torna o diagnostico dificil em virtude do baixo

indice de suspeita clinica. Além disso, devem-

se considerar dificuldades técnicas na
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avaliacdo ecocardiografica, sejam operador-
dependentes ou na obtengdo de “janela” para
avaliar as camaras direitas; fato que ocorreu
no presente estudo de caso. O ecocardiograma
¢ considerado exame chave para o diagnostico
de AE; ja a RNM ¢ mais util no caso de janela
desfavoravel e em avaliacio pré-operatoria.'”

Na internacdo, a hipotese de
endocardite infecciosa foi aventada; porém
havia apenas um achado ecocardiografico
representando  critério diagnostico maior,
entre os de Duke modificados. Esquema
empirico deve cobrir infec¢do por S. aureus,'?
incluindo vancomicina e ceftriaxona. Outras
condi¢des que evoluem com insuficiéncia
tricuspide e dilatagdo cardiaca direita podem
constituir diagnostico diferencial com AE,
apresentando dispneia de esforgo; arritmias
atriais, cianose, e cardiomegalia.!*%1°

Entre 1982 a 1995, 22 pacientes foram
referidos a um servigo especializado tendo
como base os diagnodsticos equivocados de
AE que incluiram: displasia tricispide (9),
prolapso tricispide (4), trauma valvar (4),
displasia ventricular direita (3), dilatagdo
anular causada por insuficiéncia pulmonar (1),
e endocardite (1).2 A hipétese diagnostica de
trombo cardiaco também foi aventada com
base em fatores de risco como a faixa etaria, o
tabagismo, e a presenca de tumor maligno
produtor de mucina.'*!'* Concordante com a
literatura, o carcinoma bronquiolo alveolar do

presente estudo de caso apresentava-se como
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nddulo  solitario  semissolido e com
irregularidades no contorno.'* Tromboses
venosas tém sido descritas como sindrome
paraneoplésica de carcinoma broncogénico; e
podem acometer vasos como a cava superior,
a jugular, a subclavia, e a braquiocefilica.'?
Todas as condi¢cOes acima citadas foram
descartadas no presente caso, e havia
deslocamento dos folhetos da tricuspide para
baixo com ‘“atrializagdo” da  porcao
ventricular proximal.!-7--10

Segundo a diretriz europeia de
cardiopatias congénitas no adulto, foi
adequada a indicacdio de  conduta
conservadora no presente caso. Recomenda-se
corre¢do cirargica em pacientes com classe
funcional New York Heart Association
(NYHA) maior que II ou arritmias graves,'
sendo essas indicacdes com classe de
recomendacao 1. Na classe Ila a diretriz inclui
paciente com disfung¢do sistélica de ventriculo
direito ou dilatagio cardiaca direita.!® O
paciente aqui descrito poderia se enquadrar
nesse ultimo quesito; porém, foi considerado
de importancia prioritdria o tratamento da
neoplasia, j4 que a sobrevida com essa
cardiopatia ¢ mais elevada. Além disso,
levou-se em conta o risco operatorio € a
morbidade poés-operatéoria em casos de
dilatagdo das camaras direitas, com arritmias

de dificil controle e piora da fungdo

ventricular.?
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No presente estudo de caso, uma
preocupagdo adicional envolveu a decisdo de
se realizar ou ndo tratamento cirurgico
simultdneo da anomalia cardiaca e do tumor
maligno pulmonar.'>!® Makita et al. relataram
a realizagdo com sucesso de cirurgias
simultdneas para o fechamento de foramen
ovale em paciente portador de AE,
concomitante com a ressecgdo do lobo
superior do pulmado direito para tratamento de
uma neoplasia maligna primaria desse
o6rgdo.!> A correcdo da anomalia foi realizada
na primeira etapa, utilizando by-pass
cardiopulmonar, recurso que alguns autores
consideram ter influéncia no crescimento do
tumor do pulmio.'® Programacgio de cirurgia
cardiaca em portador de céancer deve ter

analise individualizada.!'®
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