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Paciente de 16 anos de idade, do sexo
masculino, assintomático, apresentou so-
pro na ausculta cardíaca que na avaliação

pelo ecocardiograma demonstrou estar re-
lacionado a alteração morfofuncional no
aparelho valvar do coração direito. O pa-

ciente foi encaminhado para a realização de
ressonância magnética do coração (RMC).

Figura 2. Aquisições acopladas ao ECG. Realce tardio nos eixos longo quatro câmaras. (A) e (B), diferentes pla-
nos.

Figura 1. Aquisições acopladas ao eletrocardiograma (ECG), em cine-RM (SSFP), no eixo longo quatro câmaras. (A) diástole, (B) sístole e (C) diástole média.
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Descrição das imagens

Figura 1. Aquisições acopladas ao ele-
trocardiograma (ECG), em cine-RM (SSFP),
no eixo longo quatro câmaras. (A) diástole,
(B) sístole e (C) diástole média. Observar
o deslocamento para o interior do ventrí-
culo direito do aparelho valvar tricúspide,
com aumento do volume do átrio direito e
fusão parcial dos folhetos ao músculo car-
díaco septal. Isso provoca uma deformi-
dade no ápice do ventrículo esquerdo.

Figura 2. Aquisições acopladas ao
ECG. Realce tardio nos eixos longo quatro
câmaras. (A) e (B) diferentes planos. Ob-
servar o realce tardio positivo no septo in-
terventricular junto à porção média.

Diagnóstico: Anomalia de Ebstein com
fibrose septal.

COMENTÁRIOS

Há mais de 20 anos a RMC vem sendo
utilizada como método de referência no es-
tudo de cardiopatias congênitas, principal-
mente do ventrículo direito. A capacidade
de se obter um estudo funcional com me-
didas de fluxo e gradiente associado a um
estudo anatômico do coração e dos gran-
des vasos possibilita uma avaliação quase
completa para o planejamento cirúrgico e
acompanhamento dos pacientes(1,2).

A anomalia de Ebstein é uma cardiopa-
tia congênita rara encontrada em apenas
0,5–1% dos casos em autópsias e pode
causar cianose ao nascimento. Esta anoma-
lia é marcada pela malformação da valva
tricúspide associada ao deslocamento desta
em direção ao ápice do ventrículo direito
(atrialização)(1,2).

A evolução do quadro clínico é variada
e dependente do grau de disfunção e mal-
formação valvar. Usualmente, no período
neonatal a causa mais comum de morte é
por insuficiência cardíaca grave. Após o
período neonatal, os achados mais frequen-
tes são fadiga e arritmias. As arritmias ten-
dem a ter uma incidência maior por ano-
malias no sistema de condução elétrico car-
díaco, gerando com certa frequência casos
de Wolff-Parkinson-White, batimentos pre-
maturos ventricular ou atrial, ou presença
de flutter/fibrilação atrial. Apesar do padrão
de acometimento do ventrículo direito, o
lado esquerdo também pode ser acometido.
Isto ocorre principalmente por anormalida-

des da valva mitral e de contratilidade do
ventrículo esquerdo(2,3).

A possibilidade de coexistência com
outras cardiopatias congênitas, que podem
afetar o esqueleto cardíaco ou a mecânica
funcional do coração, como a comunicação
interatrial, a estenose da valva pulmonar, a
atresia pulmonar ou a não compactação
miocárdica, entre outras, faz da RMC o mé-
todo não invasivo de diagnóstico a ser rea-
lizado antes de qualquer procedimento te-
rapêutico(1,4,5).

O estudo volumétrico das câmaras car-
díacas deve ser feito por um método repro-
dutível, com baixa variabilidade entre ob-
servadores e sem riscos para os pacientes,
principalmente exposição à radiação, pois
muitos necessitarão de estudos de controle
ao longo da vida(1).

O estudo do realce tardio miocárdico
pela RMC possibilita a detecção de áreas
de fibrose no tecido miocárdico. Recente-
mente, Nakamura et al.(5) relataram a pre-
sença de fibrose miocárdica na porção
atrializada do ventrículo direito em um pa-
ciente de 69 anos. No presente caso, foi
identificado o mesmo achado porém em
um paciente com 16 anos de idade. Entre-
tanto, não se sabe a implicação clínica rela-
cionada à sobrevida de pacientes com ano-
malia de Ebstein que apresentem fibrose
quando crianças ou jovens.

Nos casos em que o diagnóstico é rea-
lizado tardiamente, o achado de imagem
mais característico é a desproporção entre
as cavidades direita e esquerda (Figura 3).

Existem diversas formas de tratamento
da anomalia de Ebstein. No período neo-
natal, quando a anomalia é muito severa e
o paciente permanece cianótico mesmo
com terapia medicamentosa e ventilatória
agressiva, o transplante é a melhor opção.
No entanto, este tem sido realizado com
pouco sucesso em razão do reduzido tama-
nho dos pulmões. Uma vez fora do período
neonatal, as opções de tratamento aumen-
tam. Por muitos anos o tratamento de es-
colha era apenas a troca da valva tricúspide
associada à redução da porção atrializada
do ventrículo direito. Recentemente, a téc-
nica do cone tem sido mais utilizada. Para
este procedimento é criada uma estrutura
tipo túnel com a valva tricúspide, para aju-
dar a minimizar a regurgitação pós-proce-
dimento. O defeito do septo interatrial, se
presente, é fechado e o tamanho do átrio
direito é reduzido. Durante o ato cirúrgico,
torna-se necessário reduzir o número de
prováveis circuitos patológicos de condu-
ção elétrica(2,6–12).

Considerações finais

O tratamento cirúrgico tem sido pro-
posto em inúmeros casos(6,7,9–11), porém evi-
dências clínicas associadas à utilização da
RMC na estratificação pré-cirúrgica irão fa-
cilitar o entendimento do desfecho clínico
dos pacientes com anomalia de Ebstein.

A RMC é um exame fundamental, im-
pactando no diagnóstico não invasivo pré-
intervenção e auxiliando no acompanha-
mento pós-intervenção. Acreditamos que

Figura 3. Aquisições acopladas ao ECG, em cine-RM (SSFP), no eixo longo quatro câmaras (A) e eixo
longo duas câmaras do ventrículo direito (B). Observar a grande dilatação do átrio e ventrículo direitos.
Exame realizado no Hospital Pro-Cardíaco, Rio de Janeiro, RJ, Brasil.
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sua utilização influenciará a sobrevida,
principalmente dos pacientes que se sub-
meterão a intervenções eletrofisiológicas.
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