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Introducao

A Anomalia de Ebstein (AE) é caracterizada pela
implantacao baixa da valva trictispide e corresponde a menos
de 1% de todas as cardiopatias congénitas'?, ndo sendo
incomum a presenga de outras malformacoes, tal como
comunicacao interventricular, além de associar-se a sindrome
de Wolff-Parkinson-White.

A manifestagao clinica depende da gravidade das
alteragbes anatdmicas e as indicagdes para a intervengao
cirdrgica ja estao bem estabelecidas*®.

Na presenca de vias andmalas associadas a AE, o padrao
eletrocardiogréfico pode ndo ser o cldssico (intervalo PR curto
e presenca de onda delta) em cerca de um terco dos casos,
decorrente de conducao intra-atrial lenta ou via ané6mala de
condugdo longa e lentificada®.

Nela, arritmias em geral estdo presentes em até 80% dos
pacientes’, com prevaléncia de 0 a 44% de vias andmalas
atrioventriculares'=. Embora o Estudo Eletrofisiol6gico (EEF)
em pacientes sintomdticos ou com via acessoria aparente
no Eletrocardiograma (ECG) seja universalmente aceito, ha
dados escassos na literatura em pacientes assintomaticos e
sem evidéncias eletrocardiograficas de pré-excitagao.

Em razdo das implicagoes no pés-operatério (dificuldade
de acesso a determinadas areas do atrio direito apds
correcao cirdrgica, risco de taquiarritmias no intra e pés-
operatério e a possibilidade de eliminacao intraoperatéria
de via acesséria), relatamos um caso em que optamos pela
realizagdo de EEF pré-operatério em paciente com AE sem
evidéncias classicas de taquiarritmias.

Relato do Caso

Paciente do sexo feminino, 43 anos, procurou o servigo
de emergéncia com quadro de acidente vascular cerebral
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isquémico. Relatava ha quatro anos dispneia progressiva,
ortopneia e dor tordcica atipica. Ao exame fisico, além das
alteragbes neuroldgicas, apresentava sopro sistélico audivel
em todos os focos de ++/IV. O ECG mostrava transtorno
de conducao pelo ramo direito e nao havia evidéncia de
pré-excitagao ventricular (Figura 1 - I1). Ao raio X apresentava
cardiomegalia importante (Figura 1 — ). O ecocardiograma
identificou a presenga de Anomalia de Ebstein (AE) com
refluxo trictspide moderado; Comunicacao Interatrial (CIA)
tipo ostium secundum, com dimensao de 19 mm, e ventriculo
esquerdo com fracao de ejecao de 64%. Presumiu-se entdo
o diagndstico de embolia paradoxal e foi indicada a corregao
cirGrgica da AE e da CIA.

Ap6s terem sido avaliadas as possiveis consequéncias
deletérias da ndo identificagdo de uma via an6mala, como
maior risco de arritmias graves no perioperatério, perda
da oportunidade de ablacdo intraoperatéria em caso
de refrataridade, e maior dificuldade de acesso por via
percutdnea a determinadas dreas do anel triclspide ap6s
a corregao cirlrgica, foi realizado um EEF pré-operatério.
Durante a estimulagdo atrial, surpreendentemente ocorreu
condugao incremental stibita por via ané6mala com condugao
atrioventricular lenta posicionada em regiao posterosseptal
do anel trictspide. Foi induzida taquicardia antidromica e
também taquicardia ortodrémica, esta Gltima com padrao de
Bloqueio de Ramo Direito (BRD). Apés ablagao, em local de
fusao atrioventricular, houve desaparecimento da pré-excitacao
ventricular, com aparecimento de classico BRD (Figura 2).
A eliminacao da via acessoria foi confirmada com adenosina.

Foi realizada a intervencao cirdrgica com corregdo da CIA
e da AE com a técnica do cone. Assintomética, teve alta no
sexto dia pés-operatdrio.

Discussao

O presente relato de caso levanta a hipdtese de um
possivel beneficio com a realizagao de um EEF pré-operatério
em pacientes portadores de AE sem evidéncias de vias de
condugdo anémalas. A paciente descrita ndo apresentava
sintomas de palpitacoes e o ECG nao sugeria pré-excitagao.

Uma peculiaridade observada foi a auséncia do BRD,
revelado ap6s a ablagao, com a eliminagdo da via acessoria. Isso
sugere a presenga de via acessoria de condugdo atrioventricular
lenta, o que contribui com a despolarizagdo do QRS, sendo
uma forma natural de ressincronizacao ventricular usualmente
visto em pacientes com AE®. Iturralde e cols.® verificaram que



Oliveira e cols.
Estudo eletrofisiol6gico em anomalia de Ebstein

Relato de Caso

Figura 1 - I: Raio X de térax evidenciando importante aumento da érea cardiaca. Il: Eletrocardiograma antes da ablagdo, sem evidéncia de pré-excitagdo.

38% dos pacientes com AE e taquicardia supraventricular
documentada possufam evidéncia minima ou questiondvel
de pré-excitagao ventricular ao ECG basal, e 100% desse
grupo nao possuiam padrdao de BRD. Por outro lado, 93%
dos pacientes com AE do grupo controle, sem evidéncia de
taquicardia, tinham BRD. A auséncia desse em V1 ao ECG basal
mostrou 98% de sensibilidade e 92% de especificidade para o
diagndstico de via anémala®. Portanto, hd alta probabilidade de
se encontrar uma via acessoria ao realizar-se um EEF.

A presenga de via acesséria nao tratada em pacientes com
AE pode levar a um prognéstico reservado mesmo naqueles
submetidos a corregao cirdrgica’. Huang e cols.” verificaram
que cerca de 20% dos pacientes com histéria de taquicardia
supraventricular evoluiram com morte stibita apesar da cirurgia
corretiva da AE. Nao houve mortes por essa causa no grupo
com intervengao eletrofisioldgica pré-operatoria.

A justificativa de uma atitude mais agressiva em pacientes
com AE é a alta prevaléncia de arritmias (até 80%)’, seja pela
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Figura 2 - /ll: Eletrogramas continuos durante a ablagéo, revelando eliminagéo da via anémala durante a aplicagéo de radiofrequéncia (1° eletrograma intracavitario).

A: eletrograma atrial. V: eletrograma ventricular. Observar fuséo atrioventricular que s
QRS, com a evolugéo de transtorno de condugéo para bloqueio de ramo direito (seta).

via andmala atrioventricular, seja pelos circuitos potenciais de
arritmias gerados no periodo pés-operatério (como Fibrilagao
Atrial (FA) e flutters incisionais). O mecanismo de morte stibita
na AE geralmente é atribuido a FA de alta resposta ventricular
por uma via acesséria®. Portanto, a identificagao e a ablagao
prévia da via acessoria seriam altamente desejaveis.

Outra justificativa para pesquisa pré-operatéria de vias
acessorias em AE seria a possibilidade de eliminagao da via
durante o ato cirtrgico**. A ablacao por cateter apresenta taxas
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e afasta pos-ablagdo (seta). IV: ECG apds ablagdo. Observar o alargamento do

de sucesso significativamente menores (em torno de 80%)* do
que a populagao geral (ao redor de 95%). Isso ocorre em razao
da dificuldade de mapeamento decorrente da baixa implantacao
da valva tricGspide?. A nao identificagcdo pré-operatéria
pode implicar perda da oportunidade Gnica de seccionar
cirurgicamente uma via andbmala com ablacdo prévia ineficaz.
Uma terceira justificativa para EEF pré-operatério seria

que a cirurgia considerada atualmente a mais anatémica
(cirurgia do cone)® pode excluir dreas potenciais de presenca
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de vias andmalas ao plicar a porgao atrializada do ventriculo
direito. Isso implicaria impossibilidade de acesso via cateter
a essa regiao do coracao, local usual de ablagao de vias
acessorias nesses pacientes (regiao septal e posterosseptal).
Além disso, portadores de AE apresentam irritabilidade
ventricular anormal durante manipulacdo por cateter, no
intra e no pdés-operatério, tornando-os mais suscetiveis a
arritmias com risco de morte stbita’.

Embora estudos sejam insuficientes para fazer uma
recomendagao de EEF pré-operatério em todo paciente
programado para corregao cirlrgica na AE, diante do
risco relativamente baixo do EEF e do imenso potencial
benéfico caso uma via andmala seja encontrada, essa
atitude mais agressiva deve ser considerada no manejo
de pacientes assintomaticos'.

Conclusoes

O presente relato de caso sugere que o estudo
eletrofisiolégico pré-operatério pode ser Gtil em pacientes
com AE sem evidéncias de vias andbmalas de conducgao.
Em pacientes assintomaticos e com ECG normal, uma
pista adicional de via acesséria mascarada (observada
em nossa paciente) é a auséncia de BRD. Contudo, sdo
necessarios estudos abordando em especial essa populagao
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