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Resumo

Primeiramente relatada por Wilhelm Ebstein em 1866,
a anomalia de Ebstein corresponde a uma doenca car-
diaca congénita incomum, levando a uma mé formagéo
da valva tricuspide. Pode se apresentar com dispnéia,
cianose, arritmias, cardiomegalia e insuficiéncia ventri-
cular direita. O ecocardiograma confirma o diagndstico.
Descrevemos o caso de uma paciente feminina, 38 anos,
com hipertensdo arterial sistémica e fibromialgia, apre-
sentando Sindrome de Wolff-Parkinson-White associada
a anomalia de Ebstein.

1. Anomalia de Ebstein;

2. Sindrome de Wolff-Parkinson-White;
3. valva tricuspide;

4. ablacdo por radiofrequéncia.
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Abstract

First reported by Wilhelm Ebstein in 1866, Ebstein’s
Anomaly is an unusual congenital cardiac disease, lea-
ding to a tricuspid valve bad formation. It can presents
dyspnea, cyanosis, arrythmia, cardiomegaly and right
ventricular failure. Echocardiography firms the diag-
nosis. We describe a female patient, 38 years old, with
systemic arterial hypertension and fibromyalgia, presen-
ting Wolff-Parkinson-White Syndrome associated with
Ebstein’s Anomaly.

Keywords: 1. Ebstein’s Anomaly;
2. Wolff-Parkinson-White Syndrome;
3. tricuspid valve;
4. ablation by radiofrequency.
Introducéo

A anomalia de Ebstein foi primeiramente relatada por
Wilhelm Ebstein em 1866. Corresponde a uma ma for-
magdo da valva tricuspide, incomum, ocorrendo em cer-
ca de 1% de todas as cardiopatias congénitas. E o defeito
mais frequente envolvendo essa valva (239,

A Sindrome de Wolft-Parkinson-White ocorre em
20-30% dos pacientes com anomalia de Ebstein ©. Sua
associacdo com valva imperfurada ¢ ainda mais rara,
correspondendo a 10% dos casos, levando a um quadro
funcional de atresia tricuspide ©.

A seguir descreve-se um caso de uma pacien-
te de 38 anos com anomalia de Ebstein associada a

Wolf-Parkinson-White.
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Relato de caso

Paciente feminina, 38 anos, branca, casada, apresenta
desde a infincia episddios de palpitacdes apds esforco
que cessam espontaneamente e sincope. Ha sete me-
ses, dispnéia classe funcional II pela New York Heart
Association, aliviando ao repouso em alguns minutos.
Ao exame fisico, bom estado geral, eupnéica, licida,
orientada, consciente, normocorada, hidratada, afebril.
Aparelho pulmonar sem alteragdes. Ausculta cardiaca
apresenta ritmo regular, bulhas normofonéticas, desdo-
bramento de B1 em foco trictspide, e sopro regurgitativo
2+/4+ em foco tricispide. PA: 120x80mmHg. Abdome e
membros inferiores sem alteracdes.

Historia prévia de hipertensdo arterial sistémica e fi-
bromialgia, em uso de Corus-H 50/125mg, Carvedilol
25mg 12/12h, Sertralina 50mg 8/8h, Nortriptilina 25mg
8/8h e Carbamazepina 200mg 12/12h.

O eletrocardiograma mostra ritmo sinusal com 100
bpm, eixo QRS -30°, preseng¢a de onda delta no inicio do
complexo QRS e PR curto (0,08s) em aVL. (figura 1).

A radiografia de térax em PA e P encontra-se uma area
cardiaca aumentada 1+/4+.

O ecocardiograma evidenciou: FE do VE 70%, atrio di-
reito com dilatac@o leve a moderada por atrializagéo ven-
tricular. Valva tricuspide com mega cuspides parcialmente
aderidas as paredes do ventriculo direito, apresenta incom-
peténcia moderada. Pressdo sistolica da artéria pulmonar
de 32 mmHg. Conclusdo: Anomalia de Ebstein com in-
competéncia moderada da valvula tricuspide. (Figura 2).

Os exames de eletrocardiograma de 24 hs (Holter), evi-
denciaram intervalo PR curto e espessamento inicial do
QRS sugerindo pré-excitagdo do tipo Wolff-Parkinson-
White. Nao foram relatados episodios de palpitagdes ou
sincope durante a gravagdo dos mesmos.

Realizado estudo eletrofisiologico o qual mostrou presen-
ca de via acessoria atrio-ventricular pdstero-septal direita.
Foi realizado em seguida a ablagdo por radiofrequéncia.

Discussio

Em todos os casos de anomalia de Ebstein, o aspecto
comum ¢ o deslocamento apical do folheto septal da val-
va tricuspide com displasia do mesmo. O folheto anterior
podera estar aderido a parede livre do ventriculo direito,
causando obstrugdo do trato de saida. Esse deslocamento
da valva tricuspide resulta em “atrializacdo” da via de
entrada do ventriculo direito e, consequentemente, pro-
duzindo um ventriculo funcional pequeno ?.
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As anomalias associadas consistem em forame oval patente
ou da presen¢a de uma comunicagio interatrial em aproxima-
damente 50% dos pacientes; vias de condugdo anémalas em
25% (geralmente do lado direito) e, ocasionalmente, graus
variaveis de obstrucdo do trato de saida do ventriculo direito,
coarctacdo da aorta, persisténcia do canal arterial ou doenga
valvar mitral. Da morfologia anormal do folheto tricuspide
resultam graus variaveis de regurgitagdo tricuspide, com
consequente aumento atrial direito. Podera também haver
sobrecarga de volume ventricular direito e dilatagio infundi-
bular provenientes da significativa regurgitacdo tricuspide. A
presenca de um forame oval patente ou de uma comunicacao
interatrial poderd resultar em shunt da direita para a esquerda
se a pressdo atrial direita exceder a do atrio esquerdo .

Alteragodes do lado esquerdo do coragdo em pacientes com
a anomalia de Ebstein. incluem, primariamente, disfungio
do ventriculo esquerdo atribuida ao movimento paradoxal
do septo interventricular, a idade do paciente, presenca de
doencga da valvula mitral, fibrose endocardica e, raramen-
te, infarto do miocardio. Alteragdes da cavidade, contorno
e contratilidade do ventriculo esquerdo foram descritas
em mais de 67% dos pacientes. O achado mais comum do
ventriculo esquerdo e que incide em 17,9% dos casos, ¢ a
presenga de miocardio ndo-compactado semelhante ao que
ocorre no ventriculo direito. Outras anormalidades incluem
defeito do septo interventricular e anormalidade da valva
mitral em 39%. Prolapso da valva mitral foi a mais comum
alterac@o valvular do lado esquerdo, ocorrendo em 15%
dos casos; porém, insuficiéncia mitral moderada ou seve-
ra foi rara, ocorrendo em 6%. Displasia da valva mitral foi
observada em 4%. Valva aortica bictspide esteve presente
em 8%, e estenose da valva ou artéria pulmonar em 7%.
Portanto, a anomalia de Ebstein ndo deve ser considerada
como uma doenga confinada ao lado direito do coragdo ®.

O quadro clinico é caracterizado por dispnéia, cianose,
arritmias, cardiomegalia e insuficiéncia ventricular direita,
que se manifestam em intensidade e periodos variaveis no
curso da doenga. Pacientes com forma moderada da anoma-
lia de Ebstein podem ser assintomaticos por toda a sua vida,
mas aqueles com a forma severa podem morrer in ttero ©.

O exame fisico pode revelar uma Bl largamente des-
dobrada com um alto componente tricuspide; uma B2
largamente desdobrada devido ao bloqueio de ramo di-
reito quando presente; e uma terceira bulha cardiaca ou-
vida a direita. Um sopro holossistélico que aumenta com
a inspiragdo causado pela regurgitacdo tricispide é mais
bem ouvido no bordo esternal inferior esquerdo.

Devido as anormalidades no sistema de condugéo, ar-
ritmias e distarbios de condugdo foram relatados em 22
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a 42% dos pacientes. A mais comum anormalidade de
condugdo ¢ a sindrome de Wolff-Parkinson-White e o
bloqueio de ramo direito .

A pré-excitagio de Wolff-Parkinson-White ocor-
re quando o impulso atrial ativa, por uma via andmala
atrio-ventricular, parte do ventriculo mais precocemente
do que o seria pelo sistema de condugdo normal (n6 AV,
feixe de His). Esta ativacdo prematura é causada por co-
nexdes musculares compostas de fibras miocardicas que
existem fora do tecido de condugio especializado e co-
necta o atrio e o ventriculo diretamente, evitando o atra-
so fisiologico normal pelo nd AV. Elas sdo denominadas
vias ou conexdes acessorias AV, e sdo responsaveis pela
variedade mais comum de pré-excitagdo 9.

A Sindrome de Wolff-Parkinson-White ¢ composta pe-
los seguintes elementos: 1). Vias anomalas que comuni-
cam a musculatura atrial a ventricular; 2. Alteracdes tipi-
cas no eletrocardiograma (intervalo PR curto e presenca
de onda delta no inicio do complexo QRS); 3. Diferentes
tipos de taquiarritmias supraventriculares. Dentre estas,
destaca-se a fibrilagdo atrial, que pode degenerar para fi-
brilagdo ventricular, ocasionando morte stbita (V.

A maioria dos pacientes com anomalia de Ebstein
(87%) encontra-se em ritmo sinusal. O bloqueio AV de
primeiro grau ocorre em 30%; em 11%, taquicardia atrial
ou ritmo juncional; bloqueio de ramo direito em 47%; e
bloqueio de ramo esquerdo, raro, em 2% ®.

O diagnostico da anomalia de Ebstein ¢ feito pela eco-
cardiografia. O deslocamento apical do folheto septal da
valva tricuspide em 8 mm/m2 ou mais combinado a apa-
réncia alongada de “vela de barco” do folheto anterior
confirma o diagndstico. Pode ser estimado o tamanho da
porg¢do atrializada do ventriculo direito, o desempenho
sistélico do ventriculo direito funcional e o grau de re-
gurgitagdo da valva tricuspide .

Pacientes com anomalia de Ebstein t€m alta incidéncia
de taquicardias por reentrada atrioventricular secundaria
a vias acessorias. A ablagdo por cateter por radiofrequ-
éncia ¢ a primeira op¢do terapéutica, com eficacia com-
provada com taxa de sucesso relativa para pacientes e
vias acessorias de 76% e 82%, respectivamente, ¢ um
risco de recorréncia de 25% (2.

Essas vias anomalas podem estar presentes em qualquer
regido dos anéis atrioventriculares, e o conhecimento da
sua localizag@o auxilia no manejo clinico e planejamen-
to da ablagdo. Diversos algoritmos eletrocardiograficos
sdo descritos na literatura com o objetivo de localiza-
-las. Eles s@o heterogéneos na complexidade, possuem
diferentes acuracias e o grau de pré-excitagdo ventricular

84

Associagdo da Anomalia de Ebstein com a Sindrome
de Wolff-Parkinson-White: relato de caso

adequado para a analise do ECG néo ¢ conhecido. O al-
goritmo de melhor desempenho € o de Milstein, e a sua
acuracia (67,8%) independe do grau de pré-excitagdo 1.

O tratamento cirurgico da anomalia de Ebstein consiste na
substitui¢do ou reconstrucdo plastica da valva trictspide 1.

As indicagdes de cirurgia incluem um ou mais dos
seguintes: 1. Sintomas de dispnéia ou de insuficiéncia
cardiaca direita (New York Heart Association classe
IIT ou IV); 2. Intolerancia progressiva ao exercicio; 3.
Taquiarritmias ndo controladas com medicagdes ou ame-
nizadas com intervencdo com cateter; ¢ 4. Lesdes asso-
ciadas significativas, incluindo defeito do septo atrial e
ventricular, ou estenose pulmonar ©.

Fatores de risco para um pior resultado cirirgico in-
cluem disfungdo sistdlica de ventriculo direito e/ou
esquerdo, valores aumentados de hemoglobina/hema-
tocrito, sexo masculino, obstru¢do da via de saida do
ventriculo direito ou artérias pulmonares hipoplasticas.

Morbidade e mortalidade estio relacionadas com o
grau de regurgitacdo ou de estenose da valva tricuspi-
de; o tamanho, espessura e fungdo do ventriculo direi-
to; a presenga ou auséncia de um defeito do septo atrial.
Defeito do septo atrial ou forame oval patente ocorre
em 30 a 70% dos casos, e pré-excitacdo ventricular estd
associada em aproximadamente 15% dos casos. Menos
comumente, disfun¢do do ventriculo esquerdo e defeito
do septo ventricular sdo observados.

No presente caso apresenta-se uma paciente do sexo
feminino, com historia prévia de hipertensao e fibromial-
gia, com quadro de palpitagdes, sincope e dispnéia. O
diagnostico de anomalia de Ebstein foi confirmado pelo
ecocardiograma.

O eletrocardiograma de repouso apresenta padrdo de
pré-excitagdo associada a esta anomalia, com PRi curto
¢ QRS alargado pela presenca da onda delta.

Os sintomas da paciente provavelmente estdo relacio-
nados a taquicardia por mecanismo de reentrada por via
anomala atrio-ventricular. O estudo eletrofisiologico mos-
trou uma via acessoria de parede pdstero-septal-direita.

A paciente foi submetida a ablagdo da via acessoria
postero-septal direita por radiofrequéncia com significa-
tiva melhora clinica (auséncia de palpitagdes, dispnéia e
sincope) até o0 momento.

Entretanto, os eletrocardiogramas de repouso sucessi-
vos a ablagdo mostram persisténcia do padrio de pré-ex-
citacdo com os mesmos critérios anteriores. Interroga-se
a existéncia de uma segunda via andmala atrio-ventricu-
lar ou insucesso terapéutico do procedimento cirtirgico
(ablagido).
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A auséncia dos sintomas de dispnéia, palpitagdo e sin-
cope pode ser explicada pela terapéutica anti-hipertensi-
va instituida a paciente apds o procedimento de ablagdo,
com Carvedilol, droga a e B bloqueadora adrenérgica,
sabidamente com propriedade antiarritmica.

Como a significativa melhora clinica da paciente em
relag@o aos sintomas apresentados, € como nédo apresenta
insuficiéncia valvar tricispide importante, o tratamento
cirurgico da anomalia de Ebstein ndo foi indicado até o
presente momento.
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Anexos

Figura 1. Eletrocardiograma em repouso.
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