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Abstract:

Ebstein disease is a congenital heart abnormality characterized by abnormal low insertion to the
right ventricular apex of the tricuspid valve. It is often associated with an atrial septal defect, in which case
there is a communication between right and left cavities of the heart that favours paradoxical embolism, an
important risk factor for stroke. We will present the case of a 25-year-old after-birth female patient, known
for Ebstein disease, and osteum secundum septal defect with right-sided hemiparesis and mixed aphasia.
Cerebral CT was performed and it revealed left-sided silvian ischemic stroke. Paraclinical explorations and
the presence of the stroke without an obvious embolic source in the arterial circulation, and of the right-left
shunt cardiac defect, direct the diagnosis to paradoxical embolism. Cardiac failure has become symptomatic
in the young adult and has caused brain complications. Surgical closure of the shunt is required to prevent

paradoxical embolic events.
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Introducere
Boala Ebstein face parte din categoria
malformatiilor cardiace congenitale rare,

caracterizatd prin dezvoltarea anormala a valvei
tricuspide, majoritatea  cazurilor  nefiind
depistate pand in adolescenta sau chiar pana in
perioada adultd. [5] Ocupa 0,5% din totalul
acestei categorii, cu o incidenta de 0,12 la 1000
de nou-nascuti vii. [8] Rezultatele diverselor
studii aratd cd aceastd patologie este mai
frecventd la rasa alba, distributia pe sexe este
egald, varsta medie de diagnosticare este de 23,9
+ 10,4 ani, iar aritmia este simptomul
preponderent. [6] Etiologia nu este complet
cunoscutd, cert fiind faptul ca este eterogena,
rezultat al unui cumul de factori genetici si de
mediu: istoric de defecte cardiace, expunerea
mamei la benzodiazepine si diferite substante de
lacuire, ingestia maternda de litiu in primul
trimestru de sarcina. [8]

Acestei anomalii 1 se alatura si alte
patologii cardiace, asocieri care genereaza
complicatii si cresc riscul vital al pacientului:
sunturi dreapta-stanga ce determind aparitia

cianozei; tahicardie supraventriculard, care
poate duce la functionarea mai putin eficientd a
inimii (insuficientd cardiacd), in special cand
valva tricuspida regurgiteaza sever, iar un ritm
foarte accelerat poate determina sincopa,
ameteli, lesin, disconfort in piept; defect septal
interatrial, cu o prevalentd de 80-94% [10]
(aceasta asociere creste riscul de embolie
paradoxald, abces cerebral si moarte subitd);
sindrom Wolf-Parkinson-White [4] (o cale de
conducere accesorie care ocoleste modul normal
de transmitere a impulsului electric, posibild
cauza de aritmii; prezentd la 20% dintre
pacientii cu boala Ebstein).[9]

Embolismul paradoxal s-a dovedit a fi
un important factor etiologic pentru accidentul
vascular la varsta tanara. [11]

Prezentare de caz

Pacienta in varsta de 25 ani, din mediul
urban, aflatd in perioada de lauzie (la 2
sdptamani de la nastere), este transferatd din
sectia Obstetrica-ginecologie in Neurologie —
Terapie intensivd pentru urmatoarele acuze:
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deficit motor dreapta, tulburari de exprimare si
intelegere a limbajului, tulburari respiratorii.
Anamneza amanuntitd evidentiazd o serie de
antecedente personale patologice, cu importanta
etiologicd pentru statusul prezent. Astfel,
pacienta prezinta boala Ebstein tip C Carpentier,
diagnosticata la 9 luni de la nastere, cu defect de
sept atrial de tip ostium secundum. De
asemenea, se cunoaste cu retard mental usor,
identificat din anii copilariei, pacienta urmand
cursurile unei scoli speciale.

Examenul clinic  obiectiv  releva
urmdtorii parametri antropometrici: greutate =
60 kg, indltime = 160 cm, IMC (indice de masa
corporald) = 23,4 (greutate normald). Evaluarea
pe sisteme si aparate constata afebrilitate,
cianoza periorala si a extremitatilor, hipocratism
digital, zgomote cardiace ritmice, zgomot |
dedublat, zgomot Il dedublat larg, suflu sistolic
parasternal stang grad I11-1V, TA=90/60mmHg
(tensiune arteriald), AV=75 /min (alurad
ventriculard), hemipareza dreapta cu un scor de
fortd musculard segmentara de 2/5, afazie mixta,
sindrom piramidal drept, dispnee cu saturatie
scazuta de oxigen.

Examenele de laborator aratd wvalori
crescute ale hemoglobinei, hematocritului si
trigliceridelor - hemoglobina (Hb)= 17,5 mg/dl,
hematocrit = 51,7%, trigliceride = 230,7 mg/dl,
EAB —ul (echilibrul achido-bazic) sugereaza
hipoxemie, iar probele specifice pentru
trombofilie, imunologie si hormoni tiroidient,
HIV si VDRL sunt in limite normale.

Explorarea paraclinica se completeaza cu
CT cerebral (computer tomograf), ecocardio-
grafie, electrocardiograma si radiografie toracica.
CT-ul efectuat in urgenta nu evidentiaza leziuni
la nivelul parenchimului cerebral, acestea fiind
relevate de examenul realizat la 10 zile de la
debut: AVC ischemic in teritoriul profund al

arterei cerebrale medii de partea stanga.

Fig. 1: Imagini computer tomograf
Aspectul electrocardiografic este de
anomalie atrialda dreaptda cu bloc de ramura
dreaptda incomplet cu modificari de faza
terminald, ax QRS deviat la dreapta, unda p

ascutita, inalta de 2,7mm in DII si aVF.

Fig.2: Electrocardiograma

La efectuarea
pulmonare se constata
circulatie pulmonara crescuta.

radiografiei  cardio-
cardiomegalie  si

Fig.3. Radiografie cardiopulmonara

Ecocardiografia evidentiaza disfunctie
severa a ventriculului stang (VS), acesta fiind de
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dimensiuni mici, cu FEVS (fractie de ejectie
VS) prezervata, sunt bidirectional, fara hiper-
tensiune pulmonara, regurgitare tricuspidiana,
sept interventricular cu miscare paradoxald. La
ecografia cardiacd transesofagiand se constatd
insertia apicald a cuspei septale a wvalvei
tricuspide, ventricul drept atrializat in 2/3
bazale, regurgitare tricuspidiana severd, traiect
de ejectie dilatat. Se observd miscarea
paradoxald a septului interventricular si suntul
bidirectional.

WD

Fig. 4: Imagini ecocardiografice

Pacienta a primit tratament anticoagulant
cu heparina nefractionata, cu controlul riguros al
APTT (timpul partial de tromboplastina
activatd), tinta terapeutica a APTT-ului fiind de
doua ori valoarea martorului. Concomitent, au
fost administrate  antiaritmice,  diuretice,
cardiotonice, vitamine grup B, neurotrofice si
protectoare gastrice. In perioada de disfunctie
respiratorie, pacienta a beneficiat de oxigeno-
terapie pe masca si terapie mucolitica injecta-
bild. De asemenea, s-a avut Tn vederea preve-
nirea complicatiilor generate de imobilizarea
prelungita, aplicindu-se masuri specifice de
nursing (schimbarea periodicd a pozitiei,
utilizarea saltelei antiescard, igienad corporala
riguroasa, tapotaj). Dupa 7 zile, s-a procedat la
conversia heparinei nefractionate la antivita-
mind K (Sintrom), cu efectuarea periodica a

INR-ului, pana la obtinerea concentratiei optime
terapeutic (INR=2-3).

Evolutia a fost favorabila, cu
ameliorarea deficitului motor, cu remisia
insuficientei respiratorii acute, pacienta fiind
externatd cu recomandarile de a continua
tratamentul cu anticoagulant oral, cu monitori-
zarea la 2-3 saptamani a INR-ului, cu neuro-
trofice, antiaritmice si vitaminoterapie. Se
impun kinetoterapie si logopedie, iar la nevoie
efectuarea profilaxiei endocarditei infectioase.

La 3 luni de la externare, pacienta
prezintd soc hemoragic cu menometroragie, prin
supradozare de sintrom, situatie pentru care s-au
aplicat masuri terapeutice specifice. Data fiind
lipsa de compliantd la tratament ce a condus la
aparitia complicatiilor hemoragice, se decide
evaluarea capacitatii cognitive care a relevant
un retard mental moderat cu tulburari de com-
portament. Aceastd situatie a impus inlocuirea
sintromului cu un antiagregant plachetar pentru
a preveni aparitia unor noi sangerari.

Discutii

Particularitatea cazului consta in faptul
ca pacienta tanard prezenta AVC farda sursa
embolica evidentd in circulatia arteriala, defect
cardiac tip ostium secundum cu sunt dreapta-
stanga, aspecte ce au sustinut diagnosticul de
embolism paradoxal, evidentiind astfel relatia
de cauzalitate dintre anomalia Ebstein si AVC-
ul ischemic, situatie potentatd si de statusul
protrombotic specific perioadei postpartum.

Mecanismele fiziopatologice specifice
bolii Ebstein pornesc de la inserarea inferioara a
valvei tricuspide din cauza unei anomalii de
atasare a 1-2 cuspide, resorbite incomplet in
perioada dezvoltarii  embriologice. Apare
displazia valvei, cu o portiune variabila din
cuspide ce adera la peretele ventricular drept, la
o anumitd distantd de jonctiunea atrio-
ventriculara. [1] Astfel, o parte a valvei este
deplasatd in cavitatea ventriculului drept si
segmentul superior al ventriculului drept (VD)
este Tncorporat in atriul drept (AD), rezultand
hipoplazia functionala a VD si determindnd
intoarcerea partiald a sangelui 1n atriu. Portiunea
atrializatd a VD se contracta in timpul sistolei
ventriculare aparand regurgitarea tricuspidiana.
Proportional cu gravitatea regurgitdrii se
instaleaza hipertrofia atriului drept. In scop
compensator, pentru a asigura un flux sangvin
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pulmonar suficient, ventriculul drept se dilata.
Toate aceste modificari conduc la ineficienta
functionald a cordului drept, in aceste conditii
marit de volum, rezultatul final fiind instalarea
insuficientei cardiace congestive. Refluxul
important al sangelui Tn atriul drept duce la
cresterea presiunii in aceastd cavitate, pastrand
foramen ovale deschis. Prin urmare, se amesteca
sangele neoxigenat cu cel oxigenat, care prin
artera aorta, ocolind pldmanii, ajunge la tesuturi
si organe, manifestandu-se Cianoza si hipoxia. [3]

Embolismul paradoxal este o complicatie
potentiald a bolii Ebstein, mai ales atunci cand se
constatd prezenta unui defect septal atrial, asa
cum s-a evidentiat ecocardiografic si In cazul
pacientei noastre (defect de sept atrial tip ostium
secundum). Cheagurile de sange din sistemul
venos pot ajunge direct in circulatia sistemica
datoritd suntului dreapta-stinga care permite
sangelui venos sd scurtcircuiteze filtrarea
pulmonara. Studiile au ardtat cd localizarea
cerebrala a embolismului paradoxal este la fel de
frecventd ca cea pulmonara, alte localizari, cum
ar fi cea renala, coronariana si splenica, fiind mai
rare. [11]

Avand in vedere cd defectul cardiac a
devenit simptomatic la adultul tanar si a generat
complicatii cerebrale, se impune tratamentul
chirurgical, tipurile de interventie cel mai des
folosite fiind plastia de valva tricuspidd si
inchiderea foramenului ovale. Prin rezolvarea
suntului se reduce riscul de aparitie a
evenimentelor embolice paradoxale.[2]

Tratamentul —medicamentos  vizeaza
mecanismul  fiziopatologic ~si  prevenirea
formarii de noi trombi si consta in administrarea
de anticoagulante, medicatie cardiotonica si
antiaritmica. In cazul prezentat, ulterior
interndrii pentru afectarea neurologicd, s-a
constatat o compliantd scazutd la tratamentul
cronic din cauza retardului mental, pacienta
prezentandu-se cu hemoragie prin supradozare
de anticoagulant oral (Sintrom). Plecand de la
acest aspect, trebuie mentionat cd astfel de
pacienti trebuie sa beneficieze de o monitorizare
strictd a administrarii tratamentului cronic si de
implicarea familiei in procesul de Tingrijire
pentru a garanta un climat sigur si o ameliorare
a calitatii vietii, grevatd semnificativ de aceasta
patologie invalidantd si evolutiva, mai ales in
conditiile asocierii cu o capacitate cognitiva
limitata. In situatia in care nu existd siguranta

unei administrari corecte a tratamentului, pentru
a elimina riscurile complicatiilor hemoragice, se
ia in discutie Inlocuirea anticoagulantului cu un
antiagregant plachetar si urgentarea interventiei
chirurgicale.

Tindnd cont de prezenta factorului
genetic in etiologia bolii Ebstein (mutatii ale
genelor MYH6, TBX20, responsabile de
formarea embrionara a septului atrial [7]), se
recomanda testarea genetica specificd. Este
necesara si realizarea uneli consilieri genetice la
femeia tanard cu aceasta anomalie cardiaca in
vederea limitdrii transmiterii acestei patologii.

Concluzii
Boala Ebstein predispune la aritmii si
embolism paradoxal, fiind astfel un factor de

risc important pentru accidental vascular
cerebral ischemic la tineri. Tratamentul
chirurgical al acesteia atunci cand devine

simptomatica poate preveni aparitia eveni-
mentelor embolice paradoxale, imbunatatind
calitatea vietii pacientului.
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