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TRATAMENTO CIRURGICO DA ANOMALIA
DE EBSTEIN ASSOCIADA A SINDROME DE
WOLFF-PARKINSON-WHITE

Relato de casos

Osautoresrelatamo caso de paciente masculino, 19 anos, portador deanomalia de Ebstein

associada a pré-excitacéo direta, manifestada somente por crises frequentes de taquicardias
paroxisticas, limitadoras eresistentes a terapéutica convencional. O estudo el etrofisiol égico,
realizado por ocasido de estudo hemodindmico completo, demonstrou haver pré-excitacdo
ventricular por conexdo anémala postero-septal direita participando no circuito da
taquicardia.

O paciente foi submetido & troca valvar por biopro6tese de dura-mater e a interrupgdo da
via anbmala. Houve desaparecimento da pré-excitacdo, ndo se demonstrando condugdo
retrograda e/ou anter 6grada, através dos testes de estimulacdo artificial.

Com base no resultado obtido, os autores concluem pela eficacia do tratamento cirrgico
nainterrupcéo funcional da conexéo andmala e propdem, como procedimento derotina nessa
anomalia, a investigacao eletrofisiol égica e a sec¢do dos feixes anémal os quando presentes,

mesmo em auséncia de arritmia prévia.

A associagéo de pré-excitacao com anomaliade Ebstein
-4 & considerada frequente por Schiebler e col. 2. Sua
relacdo de dependéncia é fortemente sugerida, j& que a
pré-excitacdo é sempre secundéria a feixes andmalos
atrioventriculares (AV) localizados a direita ®.

A anomalia de Ebstein apresenta-se clinicamente ora
como disfuncdo valvar, ora como cardiopatia
arritmogeénica ©® e, portanto, exige procedimentos
terapéuticos diferentes e/ou associados.

Nossa experiéncia com o tratamento cirdrgico da
anomalia de Ebstein j& foi anteriormente relatada’. Jaa
cirurgia na associacdo com Wolff-Parkinson-White
(WPW) tem sido descrita em raros casos naliteratura &1,

O presente trabalho relata o caso de um paciente
portador de anomaliade Ebstein associadaa pré-excitagdo
direta, na qual as freqlentes crises de taquicardias
paroxisticas, limitadoras e resistentes a terapéutica
convencional, puderam ser eliminadas cirurgicamente com
SUCESSO.

RELATO DO CASO
A.C.C.A., masculino, 19 anos, deu entradano I nstituto

do Coracdo em 15/06/80 com diagndstico clinico,
angiogréfico e eletrofisiolégico de anomalia de Ebstein

sem comunicagado interatrial (CIA), associada a pré-
excitacado tipo WPW por conex&o andmalaatrioventricul ar
direita. Desde os 9 anos de idade apresentava episodios
de taquicardia que se tornaram mais freqlientes e
prolongados, apesar do uso de vériasdrogas antiarritmicas,
incluindo aamiodarona, todas em doses apropriadas. Entre
ascrisesndo hahistoriade outras queixas cardiovascul ares.
Nos Ultimos meses, as crises foram acompanhadas de
importantes manifestacfes de hipofluxo cerebral, exigindo
cardioversdo para suainterrupgéo.

Ao exame fisico, ndo foram observadas manifestagdes
de insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC) €/ou cianosg;
apressdo arterial eranormal eafreqiiénciacardiacabasa
erade 70 bpm.

O eletrocardiogramabasal mostravaespaco PR curtoe
onda delta com complexo QRS largo que, segundo a
classificacdo de Gallagher °, corresponde a conexdo
anbmala direita tipo 5 (fig. 1a). Durante as crises de
taquicardiao complexo QRS eraaberrante dotipo bloqueio
completo do ramo direito (BCRD) (fig. 1b). As
radiografias do toérax (fig. 2) mostravam circulagdo
pulmonar normal e aumento preferencial do &trio direito
(AD) eventriculo direito (VD).

Trabaho realizado no Instituto do Corag&o do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo.

Arg. Bras. Cardiol. 38/2 119-124 - Fevereiro 1982.
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Fig. 1 - Tragado a = eletrocardiograma convencional durante ritmo
sinusal: notar sindrome de W.P.W. tipo B; tracado b = taquicardia
paroxistica supraventricular: aparecimento do bloqueio de ramo direito.
A direita, o vetocardiograma durante ritmo sinusal: retardo inicial (onda
delta) efinal daal¢ado QRS (PH = plano horizontal; PF = plano frontal;
PS = plano sagital). Tracado c = eletrocardiograma pés-operatério: ritmo
sinusal, bloqueio de ramo direito e auséncia de onda delta. A esquerda,
0 vetocardiograma pés-operatério: auséncia de retardo inicial (onda
delta ausente) e a presenca de bloqueio de ramo direito

B M =
Fig. 2 - RX em pdstero-anterior: aumento moderado da imagem
correspondente ao &trio direito e ventriculo direito com circulacéo

pulmonar normal.

O estudo eetrofisiol 6gico foi realizado apés 30 dias de
suspensdo da amiodarona e fundamentalmente com o
objetivo de: 1.°) locaizar aconexdo e 2.°) confirmar asua
participacdo no circuito reentrante durante a taquicardia.
Esse estudo foi executado de modo convencional, obtendo-
se registros de atrio esquerdo (AE) através de puncéo
transeptal com agulha de Bronkenbrough ' (pelas
dificuldades de cateterizar 0 seio coronério), de AD latera
e do eletrograma do feixe de His com elétrodos
quadripolares apropriadamente colocados. A andlise dos
registros feitos em condi¢des basais e com as técnicas de
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estimulagdo artificial demonstrou: 1.°) pré-excitagdo
ventricular por conexdo andmala pdstero-septal direita,
(fig. 3); 2.°) asua participacdo no circuito dataguicardia
e 3.°) as dificuldades para desencadear e interromper a
taquicardia. A estimulacéo ventricular e dos é&trios foi
ineficaz para desencadear e interromper as taquicardias,
0 que era possivel e de forma inconstante quando se
estimulavam regides septais posteriores.
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Fig. 3- Estudo eletrofisiol6gico AD = &rio direito; AE = &trio esquerdo,
AP = artéria pulmonar; EFH = eletrograma de feixe de His. a= tragado
superior durante ritmo sinusal, b = tragado inferior, extra-estimulo em
ventriculo direito durante taquicardiainduzida: 1.°) o &rio do EFH éa
primeira estrutura atrial a se despolarizar em sentido retrégrado durante
a taquicardia e que, 2.° a captura atrial do extra-estimulo ventricular
sugere despolarizaggo atria retrégrada por feixe andbmalo e ndo por
jungéo AV.

O estudo hemodinémico revel ou as seguintes pressoes:
pressdo média AD = 12 mm Hg; onda“v” = 18 mm Hg;
VD e tronco pulmonar com pressdo sistélica = 33 mm
Hg, capilar pulmonar = 14 mm Hg, VE eaortacom presso
sistolica= 127 mm Hg.

O estudo contrastado (fig. 4) foi caracteristico de
anomalia de Ebstein sem comunicacfes intercavitérias.

Pela associacdo de arritmia refrataria medicamentos e
disfuncdo valvar triclspide, aoperacdo de seccdo do feixe
de Kent etrocavalvar trictspide foi indicada.

Procedimento operatério - Apds toracotomia
medioesternal longitudinal, foram visibilizados: AD
aumentado de + + (+/ + + + +) de VD de + com porcéo
atrializada de tamanho moderado.

Parao mapeamento epicardico, foram colocados 5 pares
de elétrodos atriais nas posi¢des como especificadas na
figura 5. O par de elétrodos de referéncia ventricular foi
colocado na face anterior do VD a direita da artéria
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coronaria descendente. Todos esses pontos foram
utilizados para registro e testes de estimulacdo. A face
atrial daconexdo anémalafoi mapeadadurantetaquicardia
induzida e com estimulagéo ventricular (fig. 5).

Fig. 4 - Ventriculografia direita em diéstole e sistole. As setas mais
largas demonstram o local de implantagdo da valva trictspide (VT)
anomalamente inserida. Regurgitagdo do ventriculo direito (VD) para
ério direito (AD) livremente. Artéria pulmonar (AP).
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Fig. 5 - Mapeamento intraoperatério durante a taquicardia induzida
(A eA correspondem aos pontos de referéncia paraandlise daconducéo
rettégrada ventriculo-atrial): nos tragados o ponto mais precoce de
despolarizaco atria retrograda é o ponto A , que corresponde a regido
posterior direita do septo interatrial (crux direita) e indica o local do
implante atrial do feixe andmalo.

A face ventricular da conex@o anémala foi mapeada
somente duranteritmo sinusal (fig. 6). Esses mapeamentos
intra-operatérios foram realizados com elétrodo para
exploragdo manual construido no CEPEB*. Com esse
procedimento os extremos atrial e ventricular da via
andmala foram confirmados nos pontos de n.° A eV
respectivamente, correspondentes ao mesmo®locaf
indicado pelo estudo eletrofisiolégico pré-operatorio.
Posteriormentefoi iniciadaacirculagdo extracorpéreae a
temperaturareduzida a 27°C, quando entdo foi pincada a
aortaeinfundidasolucéo cardioplégica (10 ml/K g de peso
de Ringer-lactato contendo 15 meq de cloreto de potéssio/
100 mi).

O étrio direito foi amplamente aberto por incisdo
paralelaao sulco terminal.

O septo interatrial apresentava-se integro. A valva
tricuspide apresentava-se mal formada, com liberagdo
baixa da clspide posterior e septal, aproximadamente a

5cm do anel anatdmico. A clspide anterior era bastante
desenvolvida, (fig. 7) com cordas curtas, quase
determinando fusdo entre amesma e numerosos miscul os
papilares. A por¢do ventricular atrializada erade tamanho
moderado e aespessuradasuaparede, intermediariaentre
adodriodireito eventriculodireito virtual (2,7 mm).

Fig. 6 - Mapeamento intraoperatério durante ritmo sinusal. VD =
ventriculo direito; DA = artéria descendente anterior; V eV , nos
tragados & esquerda, mostram os eletrogramas ventricul ares obtidos na
face ventricular do anel AV direito correspondente aos mesmos pontos
apresentados no esquema a direita. A seta marca o inicio da onda delta
no eletrocardiograma de referéncia: notar que no pontaV , corresponde
a projecdo posterior direita do septo interatrial, ofide ocorre o
eletrocardiograma ventricular mais precoce, indicando ser esse o local
da conexdo ventricular do feixe andmalo.

Fig. 7 - Aspecto dacuspide anterior (CV) davalvatrictspide; observam-
se retracdo e espessamento da mesma. AD: &trio direito.
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Fig. 8 - Aspecto dadisseccéo (D) do sulco atrioventricular nasuaregiao
postero; SC: seio coronério; AD: étrio direito; VD: ventriculo direito.

5,

h" ] 1
Fig. 9- Aspecto dasutura(S) apds aextensadisseccéo daregido postero-
septal. VD: ventriculo direito; SC: seio corondrio.

Fig. 10 - Prétese de dura-mater (PT) a ser implantada na triclspide;
AD: étrio direito. Na regido circunvizinha ao feixe, pontos separados,
no restante do anel anatémico, sutura continua.

A abordagem da regido péstero-septal do anel
tricuspideo foi realizada através de incisdo paraela e
superior (2,0 mm) a0 mesmo, iniciando-a num ponto
localizado a3 mm posterior aprolongagéo atrial do septo
membranoso e terminando na borda lateral direita do
coracdo. Asestruturas dessaregido foram cuidadosamente
dissecadas, obtendo-se completa separacdo entre aparede
atrial, o seio coron&rio e o ventriculo direito. Apdsisso, a
disseccdo foi continuadaaté encontrar o atrio esguerdo, o
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anel mitral eaporcdo posterior do ventriculo esquerdo. A
seguir procedeu-se ao fechamento da incisdo e a valva
tricuspide foi substituida por prétese de dura-mater
implantada no anel anatémico e, por conseguinte, caudal
a0 seio coronério fig.10).

Apobs o retorno dos batimentos cardiacos espontaneos,
o eletrocardiograma revelou ritmo sinusal e
desaparecimento da onda delta de pré-excitaco.

Através de 4 elétrodos (2 atriais e 2 ventriculares)
colocados durante o ato operat6rio foram realizados testes
de estimulagdo artificial, os quais mostraram nao ser
possivel o desencadeamento de qualquer forma de
taquicardia, bem como aausénciade conducao retrograda.

Evolucdo clinica - O paciente permaneceu apos a
intervencdo internado por 3 semanas, sem qualquer
intercorréncia. Os sucessivosregistros el etrocardiograficos
dinémicos (sistemaHolter) revelaram apenasritmo sinusal
regular e bloqueio do ramo direito de grau avangado, sem
atividade ectépica ventricular e/ou supraventricular. Em
nenhuma oportunidade, detectou-se qualquer forma de
pré-excitacao.

No 20.° dia de pds-operatério, nova avaliacdo
eletrofisiologica foi realizada, através de elétrodos
bipolares e ventriculares colocados durante o
procedimento cirdrgico. Ostestes de estimulagéo artificial
demonstraram aumento de condugdo anterégrada e/ou
retrogradaatravés de viasandmalas, o que permite admitir
suainterrupcéo funcional.

Na ocasido da alta 0 paciente encontrava-se em bom
estado geral, sem manifestacGes deinsuficiénciacardiaca,
com ritmo sinusal regular e sem medicagdo antiarritmica

Um ano ap0s, 0 paciente continuava assintomético e o
ECG ndo mostrava sinais de pré-excitacao.

DISCUSSAO

A eficacia do tratamento cirdrgico, na profilaxia das
recorréncias das taquicardias paroxisticas, ligadas a
conexdes anbmalas atrioventriculares, vem sendo
demonstrada de modo convincente desde os trabal hos de
Cobbeecol. 2, e Sealy ecol. 2. Em presencade conexdes
andmal as anatomicamente independentes do né AV e do
tronco do feixe de His, ainterrupcdo cirdrgicando acarreta
maiores riscos quando essas se localizam na parede livre
do sulco atrioventricular.

No entanto, quando asuasituacdo étal, apossibilidade
de seccdo acidental do AV e/ou tronco do feixe de His,
com conseqiiente bloqueio AV total, deve ser considerada
no momento da escol ha terapéutica®.

A escolhado tratamento cirdirgico no caso apresentado
foi baseada nos seguintesdados 1.°) presencade arritmias
ligadas aconex8es andmal as atrioventricul ares, limitantes
e resistentes a antiarritmicos, incluindo a amiodaro-
na; 2.°) impossibilidade do uso de marca-passo
apropriado para o controle das taquicardias.
Essa limitacdo ficou demonstrada durante o
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estudo eletrofisiolégico, no qual o desencadeamento e a
interrupcdo das taquicardias sO foram possiveis em areas
restritas e préximas ao septo interatrial. Uma vez
demonstrada a existéncia das conexfes andmal as fazendo
parte do circuito reentrante e a sua localizago septal
proxima ao né A-V, as por¢des de atrio e ventriculo
participantes do citado circuito seriam supostamente
pequenas. Por outro lado,

as modificagBesfibroticas no &rio eventriculo direito, que
acompanham aanomaliavalvar, produzem grausvariaveis
de transtornos de conduc&o. Dessa forma, somente em
algumas regi Ges proximas ao septo aestimulagdo artificial
seria capaz de interromper ataguicardia; 3.°) aexisténcia
de anomalia valvar anatomicamente importante.

O espectro das arritmias que acompanham a anomalia
deEbstein éamplo eaincidénciade pré-excitagdo, variavel®.

A importéncia das conexdes andmalas nas arritmias da
anomaliade Ebstein pode ser maior do que se possaesperar,
guando se leva em conta a possibilidade de as mesmas s
funcionarem em sentido retrogrado > 416, Por outro lado, a
ausénciade histéria pregressa de pal pitagBes paroxisticas,
sem onda de pré-excitagdo manifesta, em um determinado
paciente, ndo significa que as conexdes andbmalas ndo
possam ser, no futuro, responsaveis por crises de
taquicardias. Por esses motivos, justifica-se sempre o
estudo eletrofisiol gico em todaanomaliade Ebstein, para
que a interrupcado cirdrgica das conexdes andmalas sgja
realizadaconcomitantemente acorregdo daanomaliavavar.

A localizagao do feixe de Hisandmal o naregido posterior
e direita do septo interatrial, através do estudo
eletrofisiologico ja descrito previamente, é fator de
fundamental importancia paraobter-se adequado resultado
cirtrgico. Nessa regido denominada tridngulo de Koch
encontram-se o tendao de Todaro, a artéria do nd
atrioventricular, o seio coronério e abundante tecido
gorduroso com bridas de tecido fibroso. A dissec¢do
realizada deve ter o objetivo separar todas as estruturas
do anel e da por¢do subjacente do ventriculo direito,
deixando asfibrasmuscularesdo ventriculo direito visiveis
e livres de tecido gorduroso. Por maior seguranca, a
disseccdo foi continuada em profundidade, liberando o
seio coronario das estruturas subjacentes, até atingir o
sulco atrioventricular esquerdo, o qual também foi
dissecado numa extensdo de 2,5 cm. Grande cuidado foi
tomado para ndo lesar a regido do septo interatrial
imediatamente suprajacente a prolongacao atrial do septo
membranoso.

A anomalia valvar era tipica da doenca de Ebstein,
guando aliberac&o baixa dos clspides medial e posterior.
Aspecto incomum foi o encontro de maltiplos musculos
papilares e de cordas curtas relacionadas com a grande
clspide anterior.

A substituicdo valvar por bioprétese de dura-mater
pareceu ser 0 mais adequado tratamento, considerando as
acentuadas masformacfes das clspides valvares. Por outro
lado, a experiéncia obtida com a bioprétese de dura-mater
nessa posi¢do tem mostrado excelentes resultados tardios
num periodo de até 9 anos de pds-operatdrio 7.

O caso apresentado mostra que a investigacio
eletrofisiolégica e, quando necesséaria, a seccdo de feixes
anbmalos deve ser procedimento de rotina no tratamento da
anomaliade Ebstein.

SUMMARY

The authors report the case of a 10 year-old male patient
with Ebstein anomaly, associated to right pre-excitation
arrhythmia

The only manifestations of this association were frequent
crises of paroxystic tachycardias, physically restricting and
resistant to usua therapy.

Electrophysiologic study done during a complete
heamodynamic study revealed ventricular pre-excitation by a
right postero-septal anomalous connection sharing in the
tachycardia circuit. Surgical act was indicated in face of the
refractory character of the arrhythmia and tricuspide valvar
disfunction.

The surgical aspects of valvar substitution by duramater
bioprosthesisand theinterruption of the anomal ous connection
are commented.

Pre-excitation disappeared after surgery and all thetests of
artificial stimulation (both retrograde and/or anterograde
conductions) were negative.

Based on the results the authors point to the efficacy of
surgicd treatment tointerrupt functional anomal ousconnection
and propose this as a routine procedure in this anomaly,
electrophysiologic investigation and the section of the
anomalous bundle when present even there is no previous
arrhythmia.
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