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RESUMO

A Sindrome de Wolff-Parkinson-White ¢ considerada a forma mais comum de pré-
excitacdo ventricular e caracteriza-se pela presenca de uma via acessoria de condugdo
auriculo-ventricular. A via acessoria permite a ocorréncia de bypass ao nddulo auriculo-
ventricular, o que condiciona uma activagdo do musculo ventricular mais precoce do que seria
de esperar, se o impulso seguisse a via normal do sistema de condug¢ao cardiaco, dando assim
origem ao fendmeno de pré-excitagdo. A sua prevaléncia, na populagdo geral, ¢ de
aproximadamente 0,01 a 0,31%.

A maioria dos pacientes permanece assintomatica, ao longo da sua vida, sendo que
quando ocorrem sintomas estes sao normalmente decorrentes de taquiarritmias, sendo as mais
comuns a taquicardia supraventricular paroxistica, podendo esta ser ortodromica ou
antidromica, a fibrilhacdo e flutter auriculares e a fibrilhagao ventricular. A incidéncia anual
de morte subita cardiaca varia de 0 a 0,39%, sendo o seu mecanismo mais comum a
fibrilhacdo ventricular precipitada por fibrilhagdo auricular capaz de condugdo rapida através
da via acessoria. Por este motivo, os pacientes com esta Sindrome devem ser submetidos a
uma estratificagdo do risco de morte stbita.

O padrao electrocardiografico classico desta Sindrome caracteriza-se por intervalo PR
curto <0,12 segundos, progressdo lenta do segmento inicial do complexo QRS, conhecida
como onda delta, complexo QRS alargado >0,12 segundos e altera¢des secundarias de
repolarizacao.

Relativamente a genética, verificou-se a existéncia de uma Sindrome de transmissao
autossomica dominante, compreendendo miocardiopatia hipertréfica, Wolff-Parkinson-White
e doenga de condugdo, sendo que nesta Sindrome foi identificado um locus genético no
cromossoma 7q3 ¢ uma mutagao missense no gene que codifica a subunidade reguladora y2

da proteina cinase AMP activada (PRKAG?2).



Apesar de existirem varias modalidades terap€uticas disponiveis para estes pacientes,
nomeadamente terapéuticas farmacoldgicas e cirurgicas, a ablagdo por catéter com
radiofrequéncia ¢ o tratamento de escolha para pacientes com taquiarritmias sintomaticas.

Os inumeros desenvolvimentos alcancados, a nivel diagnodstico e terapéutico,
contribuem para a cura de grande maioria dos pacientes, que podem usufruir de um bom

prognostico a longo prazo.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Wolff-Parkinson-White; pré-excitagcdo; via acessoria
auriculo-ventricular; taquicardia supraventricular paroxistica, morte subita; abla¢do por

catéter com radiofrequéncia.



ABSTRACT

Wolff-Parkinson-White syndrome is considered the most common form of ventricular
preexcitation and is characterized by the presence of an accessory atrioventricular pathway.
This accessory pathway allows the bypass to the atrioventricular node, which causes an
activation of the ventricular muscle earlier than expected if the impulse had traveled through
the normal atrioventricular conduction system, thereby giving rise to the phenomenon of
preexcitation. Its prevalence in the general population is approximately 0,01 to 0,31 %.

Most patients remain asymptomatic throughout their lives and when symptoms do
occur, they are usually due to tachyarrhythmias, and the most common are paroxysmal
supraventricular tachycardia, which may be orthodromic or antidromic, atrial fibrillation,
atrial flutter and ventricular fibrillation. The annual incidence of sudden death ranges from 0
to 0,39%, and its most common mechanism is ventricular fibrillation precipitated by atrial
fibrillation capable to conduct rapidly over the accessory pathway. For this reason, patients
with Wolff-Parkinson-White Syndrome should undergo a risk stratification of sudden death.

The classic electrocardiographic pattern of this Syndrome is characterized by a
shortened PR interval <0,12 seconds, slurred slow rising onset of QRS, known as the delta
wave, a prolonged QRS complex >0,12 seconds and secondary repolarization changes.

With regard to genetics, the existence of an autosomal-dominant Syndrome, was
verified, which comprises hypertrophic cardiomyopathy, Wolft-Parkinson-White and
conduction disease. In this Syndrome it was identified a genetic locus on chromosome 7q3
and a missense mutation in the gene that encodes the y2 regulatory subunit of AMP-activated
protein kinase (PRKAG?2).

Although there are several treatment modalities available for these patients, including
pharmacological and surgical treatments, the radiofrequency catheter ablation is considered

the treatment of choice in patients with symptomatic tachyarrhythmias.



The numerous developments achieved, at diagnosis and treatment, contribute to the

healing of most patients, who can enjoy a good long-term prognosis.

KEY-WORDS: Wolff-Parkinson-White Syndrome; preexcitation; accessory atrioventricular
pathway; paroxysmal supraventricular tachycardia; sudden death; radiofrequency catheter

ablation.



INTRODUCAO

A Sindrome de Wolff-Parkinson-White (WPW) ¢ considerada a forma mais comum de
pré-excitacdo ventricular, sendo caracterizada pela presenca de uma via acessoria de
condu¢do auriculo-ventricular (AV). A via acessOria permite a ocorréncia de bypass ao
nodulo auriculo-ventricular, o que condiciona uma activagdo do musculo ventricular que
ocorre mais precocemente do que seria de esperar (pré-excitagdo), caso o impulso eléctrico
seguisse a via normal do sistema de conducdo cardiaco .

A prevaléncia da Sindrome de WPW na populagdo geral ¢ de aproximadamente 0,01 a
0,31%, “7 ¢ apesar da maioria dos pacientes permanecer assintomatica durante a sua vida,
eles t€ém propensdo a desenvolver taquiarritmias, nomeadamente taquicardia supraventricular
paroxistica, fibrilhagdo e flutter auriculares e fibrilhagio ventricular ©.

O desenvolvimento das referidas taquiarritmias pode levar ao aparecimento de

sintomas incapacitantes ¢ a morte subita cardiaca ® sendo o risco da sua ocorréncia de 0,5 a

4% ©.

OBJECTIVOS

Este trabalho tem por objectivo, apresentar a continua evolu¢do dos conhecimentos
sobre a Sindrome de Wolff-Parkinson-White, com base numa revisdao de artigos, de
publicagdo recente, sobre esta Sindrome, relativamente a sua fisiopatologia, genética,

epidemiologia, caracteristicas clinicas e electrocardiograficas e terapéutica.



DESENVOLVIMENTO

1. Epidemiologia

Ao abordar a questdo da prevaléncia de WPW, torna-se fundamental distinguir a
prevaléncia do padrao WPW (padrao electrocardiografico caracteristico em pacientes
assintomdticos) da prevaléncia da Sindrome de WPW (padrao electrocardiografico
caracteristico associado a arritmias) .

A prevaléncia do padrio WPW no electrocardiograma (ECG) varia entre 0,15 a
0,25%, aumentando este valor para 0,55% nos pacientes que tém um familiar de primeiro
grau afectado ©10),

Um estudo realizado numa populagdo diversa de residentes em Olmsted County,
Minnesota, revelou uma incidéncia anual de novos casos diagnosticados de pré-excitacao de
0,004%, sendo que 50% destes pacientes eram assintomaticos. Nesse mesmo estudo,
verificou-se que 22% dos individuos que manifestaram padrao WPW no ECG, tinham
inicialmente um tragado negativo e que 40% desses pacientes ndo voltaram a manifestar pré-
excitacdo nos ECGs subsequentes (D Este dado relaciona-se com o facto do padrao no ECG
poder ser intermitente e poder eventualmente desaparecer definitivamente ao longo do tempo
@19 Esta natureza intermitente da pré-excitacdo verificada em alguns pacientes (6,7% no sexo
masculino ¢ 16% no sexo feminino, num estudo) pode subestimar a sua prevaléncia @

Relativamente a Sindrome de WPW, ¢é importante salientar que o valor exacto da sua
prevaléncia tem variado em diferentes estudos, dependendo, em parte, da duragdo do
seguimento clinico dos individuos . Apesar disso, este valor estimado na populagdo geral,

@7 sendo este frequentemente mais baixo do que

varia entre 0,01 a 0,31%, aproximadamente
o valor da prevaléncia do padrio WPW .
Conforme referido, o padrio WPW no ECG pode desaparecer definitivamente, ao

longo do tempo, sendo que a Sindrome de WPW pode sofrer uma evolugio semelhante .
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Um estudo com um seguimento clinico de nove anos, que envolveu 113 pacientes com
WPW e taquicardia nodal auriculo-ventricular de reentrada mostrou que 23% dos pacientes
manifestaram perda de pré-excitacdo ventricular e conducdo anterdgrada, enquanto 8%
deixaram de apresentar condugio retrograda através da via acessoria 2.

A pré-excitagio afecta duas vezes mais o sexo masculino ), sendo que esta diferenca
de incidéncia entre sexos ndo é verificada nas criangas .

Os pacientes, no momento do diagndstico, podem estar enquadrados num intervalo de
idades bastante amplo, que pode variar desde meses até aos 80 anos de idade, ocorrendo um
pico de incidéncia na terceira e quarta décadas de vida .

No que concerne 4 forma familiar da Sindrome de WPW, Vidaillet et al. ¥
observaram que a incidéncia da Sindrome de WPW familiar entre pacientes com vias
acessorias comprovadas electrofisiologicamente foi de 3,4% e referiram uma prevaléncia de
pré-excitacdo em pacientes de primeiro grau destes pacientes de 0,55%, substancialmente
mais alta que a prevaléncia da Sindrome de WPW na populagdo geral. Para além disso,
Vidaillet et al. fizeram referéncia ao facto da forma familiar ndo demonstrar preponderancia
pelo sexo masculino, ao contrario da forma esporadica, (0,9:1 vs 1,9:1), de ndo apresentar
associacdo com anomalias cardiacas estruturais e¢ de estar relacionada com uma maior

. 1A s . / ’14s 14
incidéncia de vias andmalas multiplas .
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2. Resenha Historica

2.1  Introducédo
A Sindrome de WPW despertou ao longo dos anos o interesse de anatomistas,

15 O conhecimento actual sobre esta

cirurgioes, cardiologistas e electrofisiologistas
interessante Sindrome concentra os esfor¢os de um grande numero de investigadores de
variadissimas especialidades e assenta em dois pilares fundamentais: a investigagdo do
sistema normal de condug¢ao cardiaca e do mecanismo de arritmias por reentrada (13),

A primeira descricdo completa da Sindrome de WPW foi publicada no American
Heart Journal, em Agosto de 1930. Louis Wolff, Sir John Parkinson ¢ Paul Dudley White (10)
descreveram 11 pacientes sem doenca cardiaca estrutural, que apresentavam um intervalo P-R
curto, “Bloqueio de Ramo” e taquicardia supraventricular paroxistica e/ou fibrilhag¢ao
auricular. Estes autores fizeram particular referéncia ao facto de que a atropina ou o exercicio
fisico tendiam a normalizar o ECG, enquanto que o aumento no ténus vagal despoletava
precisamente o efeito oposto. Consideraram que as arritmias seriam devidas ao “controlo
nervoso associado ao coragdo” (1) Wolff, Parkinson e White, no seu relatorio, fizeram
referéncia ao facto de que quer Dr. F.N. Wilson havia descrito achados idénticos em 1915
num Gnico caso, assim como, em 1921, o Dr. A.M. Wedd. '¥. Wolff, Parkinson ¢ White sdo
(1s)

considerados os responsaveis pela elucidagao inicial desta entidade como uma Sindrome

2.2 Achados anatdémicos

Aquando das primeiras observagdes, foi descrito que as auriculas e os ventriculos
estavam electricamente ligados pelo nodulo AV e pelo feixe de His, tendo sido
posteriormente descritas as vias do sistema de condugdo, o sistema Purkinje e identificado o
padrdo electrocardiografico do bloqueio de ramo. Deste modo, torna-se claro o motivo pelo
qual os clinicos consideravam inicialmente a pré-excitacdo ventricular como sendo um

fenomeno de bloqueio de ramo .

12



Em 1893, Stanley Kent observou conexdes auriculo-ventriculares laterais e
considerou-as como fazendo parte das vias normais de conducao AV, o que foi rejeitado por
Thomas Lewis e Drs Keith e Flack, tendo sido o trabalho de His e Tawara que veio definir
claramente o sistema de condugdo AV normal .

Um trabalho posterior de Kent revelou-se interessante ao descrever uma conexao AV
lateral e uma estrutura semelhante a um nodulo dentro da conex@o. Embora tenha havido
quem considerasse o achado de Kent como sendo a primeira descri¢do do trato auriculo-
fascicular direito, torna-se importante referir que Kent considerava esta estrutura como
fazendo parte do sistema normal de condug¢ao e por esse facto, ndo ¢ considerado como sendo
a primeira pessoa a descrever a via acessoria extra-nodal %),

Wood et al. foram entdo os responsaveis pela primeira descrigdo de uma via acessoria
extra-nodal localizada a direita (1943), enquanto Ohnell descobriu a primeira via lateral

4 (13

esquerda em 194 e introduziu, pela primeira vez, o termo pré-excitagdo na literatura

médica ®'7,
O trabalho desenvolvido por Mahaim também constitui uma importante contribuigao,

na medida em que permitiu a descricdo de conexdes entre o nddulo AV/feixe de His e

’ , . 1
fasciculos/musculo ventricular ).

Lev descobriu que o feixe de Mahaim podia produzir um padrdo de pré-excitacio e

1% através do estudo anatdmico de 33 coragoes fetais

num estudo de referéncia Lev e Lerner
e neo-natais concluiram que normalmente nio existe nenhuma via acessoria fora do sistema
de conducdo AV, que as estruturas que Kent considerava como nddulos eram insergdes de
musculo auricular e que nos coragdes fetais e neonatais havia uma proximidade, mas nao

. . ~ ’ , 1
propriamente uma comunicagao entre as auriculas e os VCHtI'lCLllOS( 5).

13



2.3 Evolucéo das teorias de pré-excitacdo ventricular e taquicardia

Conforme referido, os primeiros clinicos viam os efeitos vagais como sendo os
responsaveis pelo padrao de pré-excitacdo e consideravam os mecanismos vagais neuro-
cardiacos a explicacdo para as arritmias associadas %)

O conceito de ritmo reciproco estava bem estabelecido e foi Mines quem postulou um
ritmo reciproco envolvendo o nédulo AV e as vias acessorias %,

Butterworth e Poindxter desenvolveram um trabalho influente, em 1942, que
demonstrou claramente que uma conexao artificial entre as auriculas e os ventriculos podia
mimetizar a pré-excitagdo classica, o que levou a aceitacdo de uma via extra-nodal como
causa de pré-excitacao (13),

Segundo TN James, Holzmann e Scherf em 1952 foram os primeiros a descrever a
pré-excitacdo como consequéncia de uma via acessoria extra-nodal, sendo que Wolfetrh e
Wood chegaram a conclusdes semelhantes classificando esta via como “feixe de Kent” .
Estes achados nao foram, contudo, aceites na generalidade e levaram a uma perfusao de ideias
alternativas. Por exemplo, Hunter et al. consideravam que a sindrome era devida a uma fusdo
de marca-passos, Prinzmetal (1952) atribuiu os achados a condugdo AV acelerada com vias

em torno do nodulo ¥, enquanto Sodi-Pallares (1952) invocou o conceito de

“hiperexcitabilidade do lado direito do septo”como causa para este sindrome ?°.

Pela analise detalhada e meticulosa de milhares de ECG, Pick, Langendorf e Katz
descreveram, de forma notavel, as varia¢des na refractividade do nddulo versus via como um
mecanismo para o inicio da taquicardia supraventricular paroxistica. Eles elucidaram ainda a
relacdo existente entre taquicardia supraventricular paroxistica e fibrilhagdo auricular e
distinguiram vias nodais de extra-nodais. As suas ideias influenciaram de forma marcante os

1z e ’ 1
estudos electrofisiologicos cardiacos subsequentes 7.
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2.4 Exame electrofisiolégico

Drs. Durrer ¢ Wellens foram os primeiros a usar sistematicamente a estimulagao
eléctrica programada cardiaca com o objectivo de definir melhor o mecanismo das arritimias.
Deve ser enfatizado que as suas observacdes precederam o registo de actividade no feixe de
His em humanos. O grupo holandés mostrou que a taquicardia reciproca podia ser induzida
por estimulacdo prematura a nivel auricular ou ventricular, que a taquicardia podia ser
ortodromica ou antidromica e definiu ainda a relagdo entre o periodo refractario da via
acessoria e a resposta ventricular durante a fibrilhagdo auricular. Na realidade, eles
constituiram a base para a realizacdo de estudos intra-cardiacos com o objectivo de definir a
(15)

localizagao e a fisiologia destas vias

2.5 Do passado ao futuro

A histéria da Sindrome de WPW, compreendendo intimeros conhecimentos e
progressivos desenvolvimentos particularmente na area da terapéutica, culminou numa
situacdo notavel que actualmente permite a cura de grande parte dos pacientes, como sera
abordado posteriormente no presente trabalho !°.

E fundamental referir que a situagdo actual ndo poderia ser alcangada sem a notével
perspicacia clinica dos nossos predecessores, associada a um trabalho interdisciplinar
meticuloso de anatomistas, electrofisiologistas clinicos e cirurgides cardiacos, para além de
bidlogos moleculares e geneticistas >,

Apesar de ja terem sido realizados varios estudos genéticos com importantes
conclusdes, as quais serdo abordadas posteriormente neste trabalho, ainda persistem muitas
questdes em aberto. Desta forma, os proximos grandes avangos no conhecimento e terapéutica

’ s 1
desta sindrome pertencem aos bidlogos moleculares .
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3. Fisiopatologia

3.1 Introducéo

No sistema de condugdo cardiaco normal, os impulsos eléctricos originados no noédulo
sinusal, localizado na auricula direita, sdo transmitidos através da auricula, alcangando o
noédulo AV onde sofrem um atraso fisioldogico. Apds esse atraso, o impulso ¢ conduzido
através do feixe de His, ramos do feixe, rede de Purkinje e miocardio ventricular **¥ (Figura
1A).

Na Sindrome de WPW os impulsos fazem bypass em relagao ao ndédulo AV e sistema
His-Purkinje, devido a presenga de vias acessorias entre as auriculas e os ventriculos. Assim,
o impulso conduzido pela via acessoria activa o miocardio ventricular, mais precocemente do
que seria de esperar, caso o impulso fosse conduzido através do nodulo AV, originando assim

o fenémeno de pré-excitagio “*** (Figura 1B).

P
w

NORMAL PRE-EXCITACAO

Figura 1. A. Sistema de condug¢do auriculo-ventricular normal. No coragéo normal, os impulsos eléctricos
originados no noédulo sinusal (NS), localizado na auricula direita, sdo transmitidos através da auricula,
alcangando o nédulo auriculo-ventricular (NAV), onde sofrem um atraso fisiologico. Apos esse atraso, o impulso
¢ conduzido através do feixe de His, ramos do feixe, rede de Purkinje ¢ miocardio ventricular. B. Sindromes de
pré-excitacdo ventricular. Nas sindromes de pré-excitagdo ventricular, como WPW, os impulsos fazem bypass
ao nédulo auriculo-ventricular (NAV) e sistema His-Purkinje, activando o miocardio ventricular directamente. A
pré-excitacdo significa que o impulso auricular conduzido pela via acessoria (VA) activa o miocardio ventricular
mais precocemente do que seria de esperar caso o impulso fosse conduzido através do NAV. (Adaptado de
Rosner MH, Brady W1 Jr, Kefer MP, Martin ML (3))
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As vias acessorias normalmente sao fibras de miocardio morfologicamente normal que

podem estar localizadas tanto no subendocardio como no subepicardio, apesar de ja terem

sido descritas vias acessorias de tecido de conducio especializado ***.

Durante a fase inicial da cardiogénese existe continuidade directa entre o miocardio
auricular e ventricular, sendo que esta continuidade é normalmente perdida *°. A existéncia
de defeitos ao nivel do anulo fibroso permite a continuidade auriculo-ventricular,
providenciando a base anatomica para a presenca de condugdo eléctrica anomala entre as

’ ’ o , . ~ . 2
auriculas ¢ os ventriculos, que constitui o substrato para a pré-excitagio ventricular 7.

\

Anatomicamente, as vias podem surgir de praticamente qualquer ponto a volta do anulo
auriculo-ventricular direito ou esquerdo, sendo, no entanto, as vias acessorias esquerdas as
(29)

: 2 . . . ;. y1.e
mais comuns ®®. Em cerca de 10% dos pacientes existem vias acessorias multiplas

3.2 Mecanismos de formacado de vias acessorias

As varias sindromes de pré-excitacdo podem apresentar vias acessorias, o que leva a
assercao de que estas vias provavelmente estdo relacionadas com diversas etiologias genéticas

@n

Estudos imunohistoquimicos em cora¢des humanos em desenvolvimento realizados

por Wessel et al. ¢

mostraram que a formagao da jungdo AV isolante ¢ influenciada pela
migracdo de tecido do sulco entre o miocardio auricular e ventricular e fusdo com coxins
endocardicos, dos quais o aparelho valvular é derivado. Deste modo, no coragdo normal, o
miocardio auricular e ventricular estdo separados pela fusdo do tecido do sulco com o tecido
do coxim ©?. A fusdo completa ¢é inibida com o coxim endocardico dorsal e esta continuidade
no tecido muscular origina o néodulo AV primordial. Apesar deste processo ter inicio por volta
da sétima semana de gestagao ¢ o sulco AV e a fusdo de tecidos dos coxins estar completa por

volta da décima segunda semana de gestacdo, observou-se que em todos os coragdes fetais

estudados, existem bandas isoladas de cardiomidcitos, na linha de fusdo, fazendo a conexdo
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entre o tecido muscular auricular e ventricular. Para além disso, a observacao de coragdes
neonatais revelou que estas bandas isoladas de cardiomiodcitos continuam a ser observadas
~ - (3D ~ . , ..
nestes coragdes normais . Esta observagdo pode explicar porque ¢ que a vasta maioria de
casos de pré-excitagio ocorre sem uma histéria familiar significativa “". Para além disso, as
vias acessorias podem simplesmente representar os remanescentes desta fusao falhada dos
tecidos de jungdo AV, sendo que neste processo a apoptose celular desempenha um papel
central @V,
Assim, as conexdes persistentes na margem do nodulo AV constituem um substrato
@n

adequado para o mecanismo de reentrada e desenvolvimento de taquicardias reciprocas * .

3.3 Tipos de vias acessorias

A Sindrome de WPW ¢ a forma mais comum de pré-excitagdo ventricular ¥ e envolve
uma via acessoria de condu¢do, denominada feixe de Kent. Este feixe, também denominado
conexao acessoria auriculo-ventricular ou bypass AV, faz bypass em relagdo ao nodulo AV,
criando assim uma conexdo eléctrica directa entre as auriculas e os ventriculos ©'?.

O padrao WPW ¢ apenas uma forma de pré-excitacdo. Varios outros padroes ocorrem
dependendo da anatomia da via acessoria e da direc¢do na qual os impulsos sdo conduzidos
(19 As fibras de James englobam vias intra-nodais (fibras especializadas no nédulo AV) e
vias auriculo-nodais (responsaveis pela conexdo da auricula ao feixe de His ou parte inferior
do nddulo), resultando na sindrome Lown-Ganong-Levine ou numa condugdo AV nodal
reforcada (10

As fibras de Mahaim englobam as vias auriculo-fasciculares (conexao entre a auricula
e ramo direito ou ventriculo direito proximo do apex), as vias auriculo-ventriculares (conexao
entre a auricula e ventriculo direito perto do anulo AV, junto ao sistema de condug¢?o), vias

nodofasciculares (conexdao entre ndédulo AV e ventriculo) e ainda as vias fasciculo-

. ~ . . .« . , 1
ventriculares (conexdo entre sistema His-Purkinje e ventriculo) (10)
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34 Propriedades electrofisiolégficas das vias acessorias

A maioria das vias acessorias apresenta propriedades electrofisiologicas diferentes das
apresentadas pelas vias normais do sistema de condugio auriculo-ventricular normal ©?. Na
maioria dos casos, as vias acessorias sdo caracterizadas por conducao rapida, ndo decremental
e anterograda/retrograda. O facto da maioria das vias acessorias serem caracterizadas por
condugdo ndo decremental, significa que ndo sdo capazes de reduzir o nimero de impulsos
transmitidos para os ventriculos, ao contrario do nédulo AV que apenas conduz um nimero
fixo de descargas eléctricas para os ventriculos por unidade de tempo ®®. No entanto,
algumas vias podem exibir atraso progressivo na condu¢do como resposta a uma frequéncia
aumentada, sendo que esta conducdo decremental apenas pode ser observada em cerca de 7%
dos pacientes com Sindrome de WPW @3,

A descri¢ao anterograda/retrograda refere-se a direc¢ao na qual o impulso € conduzido

@

. , . 2 . ;. . ~
ao longo da via acessoria “®. Enquanto que algumas vias acessorias exibem condugdo

bidireccional, outras apenas sdo capazes de conduzir impulsos numa tnica direcgio ©>7). As
vias acessorias que apenas permitem a conducdo na direccdo retrograda, sio denominadas

(23)

vias ocultas *“”’, pela falta de evidéncia electrocardiografica de pré-excitagdo em ritmo sinusal

(3339 As vias acessorias ocultas encontram-se em 15 a 42% dos pacientes com vias
acessorias, sendo que 1/3 das taquicardias AV sdo devidas a estas vias ?. Este tipo de vias é
mais frequentemente localizado na parede esquerda (64%) e menos frequentemente no septo
(31%) e lado direito “*. As vias acessorias capazes de condugdo anterograda, sdo
denominadas manifestas, pela evidéncia electrocardiografica de pré-excitagdo e normalmente
permitem a condu¢do em ambas as direcgdes @3 Noutros casos, a via conduz apenas
intermitentemente, dependendo de factores como medicagdo cardioactiva, factores

fisiologicos de stress com libertacdo de catecolaminas, desenvolvimento de isquémia

coronaria e envelhecimento normal .
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4. Caracteristicas electrocardiograficas da sindrome WPW

O padrao cléassico electrocardiografico da pré-excitagdo em ritmo sinusal ¢

caracterizado pela fusdo da conducao pela via acesséria com a condugdo através do sistema

normal de condugio "%,

O padrao electrocardiografico classico da Sindrome de WPW apresenta as seguintes
caracteristicas: intervalo PR curto <0,12 segundos, progressao lenta do segmento inicial do
complexo QRS, conhecida como onda delta, complexo QRS alargado >0,12 segundos, e
alteracdes secundarias de repolarizagdo reflectidas no segmento ST e onda T que sdo

geralmente discordantes em relagdo a onda delta e complexo QRS @3) (Figura 2).

Os critérios electrocardiograficos da Sindrome de WPW encontram-se
representados nesta imagem: intervalo PR curto <0,12 segundos (1),
progressao lenta do segmento inicial do complexo QRS, conhecida como onda
delta (2), complexo QRS alargado >0,12 segundos e alteragdes secundarias de
repolarizagdo reflectidas no segmento ST ¢ onda T que sdo geralmente
discordantes em relagdo a onda delta e complexo QRS (3). (Adaptado de
Rosner MH, Brady W1J Jr, Kefer MP, Martin ML (3))

» Figura 2. Caracteristicas electrocardiogréaficas da Sindrome de WPW.

O intervalo PR ¢ curto, com duragdo inferior a 0,12 segundos, pelo facto do impulso
conduzido pela via acessoria ndo estar sujeito ao normal atraso fisiologico do nodulo AV,
ocorrendo assim uma rapida conducio AV através da via acessoria '

A onda delta, traduzida por uma progressao lenta do segmento inicial do complexo
QRS, deve-se ao facto do miocardio ventricular ndo especializado conduzir os impulsos a um
ritmo mais lento. Desta forma, a sua despolarizagdo directa causa um atraso no inicio da
activacdo ventricular, havendo assim uma progressao lenta e arrastada do segmento inicial do
complexo QRS "' Quanto mais rapida a conducio ao longo da via acessoria, maior a
quantidade de miocardio despolarizada por esta via, o que resulta numa onda delta mais

proeminente ou mais larga e num maior prolongamento do complexo QRS .
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O complexo QRS ¢ alargado, com duragdo superior a 0,12 segundos, consistindo
numa fusdo entre a activagdo ventricular precoce causada pela pré-excitacdo e a activagao
ventricular tardia resultante da transmissao através do ndédulo AV e sistema de condugido

infra-nodal ©'?

. O resultado da fusdao do complexo QRS varia com as propriedades
electrofisiologicas da via acessoria, influenciadas pelo tonus simpdtico. Desta forma, a
aparéncia e a largura do complexo QRS dependem do balango entre pré-excitacao e excitagao
normal 1°.

A sequéncia anormal de activagdo gera uma sequéncia anormal de repolarizagdo,
resultando em anomalias do segmento ST e onda T, cujos vectores sdo usualmente
directamente opostos aos vectores da onda delta e complexo QRS 3.10)

A porgao terminal do complexo QRS ¢ usualmente normal, devido a normal conducao
através do nédulo AV e activagdo ventricular via sistema Purkinje ©'?.

O grau da pré-excitacdo observada no ECG depende do tempo relativo de conducdo
através do nddulo AV e vias acessorias.

Em casos de pré-excitacao subtil, o aumento do tonus vagal (massagem seio carotideo
ou manobras de Valsalva) ou a administragdo de adenosina, aumentam a condug¢do através da
@

via acessoria, tornando a pré-excitagdo mais evidente

4.1 Padrdo WPW e outros padroes electrocardiograficos

E importante ter em conta que ECGs de pacientes com pré-excitagio podem mimetizar
outras patologias como enfarte do miocardio, bigeminismo ventricular, ritmo idioventricular
acelerado ou alternancia eléctrica, importantes situacdes a ter em conta no diagndstico
diferencial ®. Uma onda delta negativa pode mimetizar um padrdo de enfarte do miocardio,
enquanto que, uma onda delta positiva pode mascarar a presenga de um enfarte do miocardio
prévio 3% Como exemplo, Ruskin et al. @7 reportaram que entre 44 pacientes com Sindrome

de WPW, 70% apresentavam ECG simulando padrio de enfarte do miocardio 7.
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Um padrao WPW intermitente pode ser confundido com contrac¢des ventriculares
prematuras frequentes. Se o padrdo persistir por varios batimentos, o ritmo pode ser
diagnosticado como um ritmo idioventricular acelerado. O padrao WPW ¢ ocasionalmente
observado em batimentos alternados e pode sugerir bigeminismo ventricular. Um padrao
normal alternado com padrio WPW pode ocasionalmente sugerir alternancia eléctrica ©®.

As pistas para um diagnoéstico correcto incluem intervalo PR curto, ondas delta mais
evidentes em diferentes derivagdes e vectores de QRS e ondas T discordantes, resultando de

alteracdes de repolarizagio secundarias %
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5. Manifestacoes clinicas e arritmias

5.1 Introducdo

Em termos clinicos, a maioria dos pacientes com pré-excitacdo ¢ assintomatica ao
longo da sua vida, sendo que quando ocorrem sintomas estes sao normalmente decorrentes de
taquiarritmias ®¥. De facto, apenas cerca de 50% dos pacientes com pré-excitagio apresenta
sintomas no momento do diagnodstico. Apesar de as palpitagdes serem o sintoma mais comum

11 . r . , . .
(139" s pacientes podem também manifestar tonturas, sincope, dispneia e desconforto

toracico %47,

Num estudo realizado em Olmsted County, Minnesota, Munger et al. (D observaram
que cerca de 30% dos pacientes com pré-excitacdo assintomatica desenvolveram sintomas ao
fim de 10 anos de seguimento clinico "

Torna-se aqui importante referir que nem todos os sintomas cardiovasculares em
pacientes com a Sindrome de WPW sao devidos a presenga de vias acessorias. Assim, e tendo
em conta que na auséncia de arritmias a pré-excitacdo ¢ assintomatica, quando um paciente
com a referida Sindrome apresenta dor toracica ¢ imperativo avaliar a possivel existéncia de
doenga coronaria “n,

Conforme ja referido, os sintomas, quando presentes, sdo normalmente decorrentes de
taquiarritmias. As taquiarritmias mais frequentemente verificadas na Sindrome de WPW sdo a
taquicardia supraventricular paroxistica (70%), podendo esta ser ortodromica (90%) ou
antidromica (10%), a fibrilhacdo auricular (25%), o flutter auricular (<5%) e a fibrilhag¢ao
(38)

ventricular (rara)

5.2 Taquicardia supraventricular paroxistica

A taquicardia mais frequentemente encontrada na Sindrome de WPW ¢ a taquicardia
supraventricular paroxistica, também denominada taquicardia reciproca AV, com uma

incidéncia de 70%. ®**?). Neste tipo de taquicardias, a activa¢ao ventricular pode ocorrer quer
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através do sistema normal de conducdo cardiaco quer através da via acessoria, ocorrendo

posteriormente um retorno do impulso para as auriculas, condicionando assim um circuito de

reentrada . Este circuito de reentrada pode ser classificado em 2 tipos, ortodromico ou

anterégrado se os ventriculos sdo activados pelo sistema normal de condug¢do AV ou
(6]

antidrémico ou retrégrado se os ventriculos sdo activados através da via acessoria * .

5.2.1 Taquicardia ortodroémica ou anterégrada

A taquicardia ortodrémica ou anterograda ¢ uma taquicardia de reentrada AV e
representa cerca de 90% dos casos de taquicardia supraventricular paroxistica. A conducdo
ocorre na direc¢do anterdégrada via nodulo AV e na direcgdo retrograda através da via

acessoria 114 (Figura 3).

Figura 3. Taquicardia ortodromica ou anterégrada.

Na taquicardia ortodrémica ou anterdégrada o estimulo auricular ¢
conduzido para os ventriculos através do nddulo auriculo-ventricular
(NAYV), havendo um retorno do impulso para as auriculas através da via
acessoria (VA). (Adaptado de Rosner MH, Brady WIJ Jr, Kefer MP,
Martin ML )

TAQUICARDIA ANTEROGRADA

As caracteristicas electrocardiograficas deste tipo de arritmia sdo complexo QRS
estreito de morfologia normal, auséncia de ondas delta (pelo facto dos ventriculos serem
activados através do sistema de conducdo normal), frequéncias ventriculares de 160 a 220
batimentos por minuto (bpm) no adulto e 160 a 260 bpm na crianga e a existéncia ocasional
de ondas P invertidas a deformar o segmento ST, resultando de uma activagdo auricular
retrograda, em que a despolarizacio auricular ocorre depois da despolarizacio ventricular .

Se a via acessoria for uma via oculta, ou seja, uma via que apenas permite a condugo
na direcgio retrograda, esta arritmia ¢ a Gnica taquicardia observada @ ¢ o ECG em ritmo

sinusal é normal, sem evidéncia de pré-excitagdo V.
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5.2.2 Taquicardia antidrémica ou retrégrada

A taquicardia antidromica ou retrograda representa cerca de 10% dos casos de
taquicardia supraventricular paroxistica e caracteriza-se pela conducgdo anterograda através da

via acessoria e condugdo retrograda através do nodulo AV "> (Figura 4).

Figura 4. Taquicardia antidromica ou retrograda.

Na taquicardia antidrémica ou retrograda, o circuito de reentrada
apresenta conduc¢do numa direccdo oposta, com conducdo anterdgrada
através da via acessoria (VA), ocorrendo retorno retrogrado do impulso
para as auriculas, através do sitema His-Purkinje e nodulo auriculo-
ventricular (NAV). (Adaptado de Rosner MH, Brady WJ Jr, Kefer MP,
Martin ML )

TAQUICARDIA RETROGRADA

Atié et al. ¢

estudaram 36 pacientes com Sindrome de WPW e taquicardia
antidromica tendo concluido que estes pacientes apresentavam uma idade mais jovem e uma
maior incidéncia de tonturas e sincope (61 e 67% respectivamente) do que os pacientes com
taquicardia ortodromica ©”.

Os pacientes com taquicardia antidromica apresentam um risco maior de fibrilhacao
ventricular, desencadeada por fibrilhacdo auricular com recurso a uma via acesséria com
periodo refractario curto. Isto acontece pelo facto destes pacientes apresentarem uma maior
incidéncia de vias acessorias multiplas (61%), sendo que, por sua vez, este factor aumenta a
probabilidade da presenga de uma via acessoria com periodo refractario curto. A combinagdo
destes dois factores leva a que os pacientes com taquicardia antidrOmica estejam mais
propensos a desenvolver fibrilhago ventricular “%.

As caracteristicas electrocardiograficas da taquicardia antidromica sdo complexos
QRS largos por activagdo ventricular anormal, sendo que esta taquicardia de complexos

largos ¢ quase indistinguivel da taquicardia ventricular -,
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5.3 Fibrilhacdo auricular

A fibrilhacdo auricular (FA) ocorre em 11,5 a 39% dos pacientes com a sindrome
WPW (404345

A ocorréncia da fibrilhagdo auricular na presenca de uma via acesséria de condugao
rapida ¢ potencialmente fatal, porque uma rapida resposta ventricular pode desencadear
fibrilhagdo ventricular, sendo esta sequéncia a causa mais comum de morte sibita ‘4%
Enquanto que, em individuos normais, o néodulo AV desempenha um papel importante ao
retardar a condugdo, evitando a transmissdo de frequéncias auriculares rapidas aos
ventriculos, isto ndo acontece nos individuos com Sindrome de WPW, pelo facto da via
acessoria ndo apresentar esta capacidade de retardar a condugdo (condugdo decremental).
Assim, a via acessoria pode permitir a condugao de frequéncias auriculares de cerca de 300
bpm, sujeitando o ventriculo a frequéncias muito rapidas, com o consequente aumento do
(49)

risco de fibrilhagdo ventricular

5.4 Fibrilhacao ventricular

A fibrilhacdo ventricular ocorre devido a rapida resposta ventricular, em consequéncia
da ocorréncia de fibrilha¢ao auricular na presenca de uma via acessoria de condugdo rapida,
podendo resultar em morte subita “**®.

Existem determinados factores que aumentam o risco de fibrilhagcdo ventricular em
pacientes com a Sindrome de WPW, nomeadamente histéria de fibrilhagdo auricular e
taquicardia reciproca, vias acessorias multiplas, condugdo rapida através da via acessoria na
fibrilhacdo auricular com intervalo R-R curto < 250 milisegundos (ms), periodo refractario

. ~ . - , L. (444
curto da via de conducdo anterograda e histéria de paragem cardiaca prévia “44%).
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55  Morte subita
A incidéncia anual de morte subita é bastante baixa, variando de 0 a 0,39 % em varios

(50,51)

estudos , sendo que a maior parte dos estudos efectuados ndo revelou casos de morte

stibita em pacientes assintomaticos ®*>),

Um estudo ©®" incluindo 162 pacientes inicialmente assintomaticos, com seguimento
clinico de 5 anos, revelou que 33 dos 162 pacientes se tornaram sintomaticos, 8 dos quais com
fibrilhacdo auricular. Dois desses 8 pacientes tiveram um episodio de fibrilhagdo ventricular,
tendo sido reanimados com sucesso e 1 paciente teve mesmo morte subita devido a
fibrilhacdo ventricular. No entanto, deve ser enfatizado que estes 3 casos de episddios de
morte stbita haviam sido precedidos por fibrilhacdo auricular sintomatica ©".

O mecanismo mais comum de morte subita, especialmente nos jovens, ¢ fibrilhacao
ventricular precipitada por fibrilhagdo auricular capaz de condugdo rapida através da via
acessoria .

Os factores de risco para a morte subita, actualmente aceites, no paciente com WPW
sdo sexo masculino, periodo refractario anterégrado curto da via acessoéria, intervalo R-R
curto <200 ms durante fibrilhagdo auricular e elevado estado adrenérgico. Os factores de risco
controversos incluem vias acessorias multiplas, localizagdo septal da via acessoria, idade,
)

taquicardia AV por reentrada e digitalicos ©?.

5.6 Reconhecimento de WPW em pacientes com arritmia

Quando o paciente apresenta arritmia, o diagndstico da Sindrome de WPW pode nao
ser aparente devido a presenga de ritmo ndo sinusal no ECG, ndo sendo possivel observar os
critérios electrocardiograficos standard do WPW. Assim, existem outras caracteristicas
sugestivas de diagnostico de WPW .

Caso o paciente apresente um ritmo regular, a existéncia de uma resposta ventricular

rapida (>220 bpm no adulto e >240-260 bpm na crianga) ou uma taquicardia de complexo
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QRS largo, particularmente no jovem com menos de 25 anos de idade, deve sugerir a
Sindrome de WPW ).

Se o paciente apresentar um ritmo irregular, a presenca de um complexo QRS
alargado, taquicardia de complexos QRS largos com resposta ventricular rapida (> 180 bpm),
morfologia do complexo QRS varidvel de batimento para batimento, morfologia bizarra do
complexo QRS ou onda delta, devem sugerir o diagnostico de WPW .

Para além disso, pacientes que apresentem uma taquicardia de complexos QRS
estreitos com ritmo regular, com uma rapida resposta ventricular (>220 bpm no adulto ¢ >
240-260 bpm na crianga) ou pacientes com frequéncias ventriculares muito altas no
estabelecimento de uma taquiarritimia devem ser considerados como possiveis doentes com
WPW ©),

5.7 Anomalias congénitas associadas

Apesar da maior parte dos pacientes com Sindrome de WPW ndo apresentar doencga

(55)

cardiaca congénita concomitante ©’, estima-se que 7 a 20% dos pacientes com Sindrome de

WPW apresentem outras anomalias congénitas acompanhantes ®. A anomalia congénita mais
frequentemente observada nos pacientes com Sindrome de WPW ¢ a anomalia de Ebstein ),
sendo que cerca de 10% dos pacientes com anomalia de Ebstein tém Sindrome de WPW 7> ),

No entanto, outras condi¢des tém sido associadas a esta Sindrome, nomeadamente
miocardiopatia hipertréfica obstrutiva, prolapso da valvula mitral, defeitos nos septos
auricular e ventricular, transposicdo dos grandes vasos, coartagdo da aorta, dextrocardia,
diverticulos do seio corondrio, aneurismas auriculares, rabdomiomas cardiacos (como nos

pacientes com esclerose tuberosa), sindrome de Marfan, ataxia de Friedrich e neuropatia

optica hereditaria de Leber ?.
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6. Genética

6.1 Determinantes genéticos da formacao das vias acessorias

A principal questdo subjacente a tematica da genética, ndo ¢ se a sindrome ¢ uma
doencga genética, mas se a existéncia de vias acessoOrias tem uma base genética.

A evidéncia de que isso de facto acontece provém de trés areas principais: padrdes
hereditarios, maior conhecimento sobre a formacdo das vias acessorias e estudos genéticos
(21).

moleculares de raras Sindromes de WPW hereditarias

6.2 Padrodes de hereditariedade

Na maioria dos casos, a Sindrome de WPW nao apresenta um envolvimento familiar
claro. Apesar disso, uma minoria significativa de casos resulta de uma doenga claramente
hereditaria ou ocorre como parte de uma sindrome com uma forte base genética @D Deste
modo, a Sindrome de WPW pode ser herdada como um simples ou isolado traco de pré-
excitagdo, como parte de uma doenga cardiaca mais extensa ou ainda como parte de uma
sindrome multissistémica *").

Relativamente as formas hereditarias da Sindrome de WPW, estas podem ser
classificadas em dois grupos: pré-excitacio nio sindromatica e pré-excitacdo sindromatica @V,

A pré-excitagdo isolada ndo sindromatica abrange os casos de WPW isolados,
esporadicos e sem componente genético 6bvio, representando a maioria dos casos. WPW
isolado pode raramente ser familiar, mas ndo ha identificagdo de genes responsaveis V.

A pré-excitagdo sindromatica, situagdo mais rara, relaciona-se com varias patologias,
nomeadamente doengas cardiacas congénitas, miocardiopatia hipertréfica (MCH) familiar,
@n

miopatias metabolicas, doengas de armazenamento e sindromes mitocondriais

6.3 Pré-excitacdo isolada ndo sindromatica

A pré-excitagdo isolada ndo sindromatica pode ser herdada por transmissdo

mendeliana, sendo que varios estudos descreveram familias com transmissdo autossémica
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dominante (AD), ndo apenas de WPW isolado, como também de WPW em associacdo com
cardiomiopatia V.

Vidaillet et al. " observaram que a incidéncia da Sindrome de WPW familiar entre
pacientes com vias acessorias comprovadas electrofisiologicamente foi de 3,4% e referiram
uma prevaléncia de pré-excitacdo em pacientes de primeiro grau destes pacientes de 0,55%,
substancialmente mais elevada que a prevaléncia da Sindrome de WPW na populacio geral.
Para além disso, Vidaillet et al. fizeram referéncia ao facto da forma familiar ndo demonstrar
preponderancia pelo sexo masculino, ao contrario da forma esporadica, (0,9:1 vs 1,9:1), ndo
apresentar associacdo com anomalias cardiacas estruturais e estar relacionada com uma maior
incidéncia de vias anomalas multiplas '¥. Pacientes com pré-excitacio familiar tém uma
incidéncia mais alta de vias acessorias multiplas e possivelmente um risco aumentado de
morte sibita. O padrdo hereditario nos casos familiares ¢ AD ?". Este estudo subestima a
incidéncia da doenga familiar, pelo facto da identificagdo de familiares afectados ter sido
certamente incompleta, uma vez que incluiu apenas os familiares sintomaticos V.

A penetrancia parcial, condicdo na qual os membros familiares sdo portadores e
podem transmitir o traco genético, manifestando-se este apenas de uma forma subtil é a
norma das doengas de transmissdo AD de gene Unico.

Deste modo, a verdadeira propor¢do da doenga familiar na pré-excitagdo nao
(21).

sindromatica ndo sera conhecida até estudos mais aprofundados serem desenvolvidos

6.4 Pré-excitacdo sindromatica

Relativamente as doengas cardiacas congénitas, a Sindrome de WPW acompanha a
anomalia de Ebstein, mais frequentemente do que outras doengas cardiacas congénitas,
estando presente em cerca de 10% dos pacientes, como ja foi referido (56 A forma familiar da

anomalia de Ebstein ¢ de transmissdo AD e foi relacionada com o cromossoma 11q ©”.
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As miopatias metabolicas e distarbios de armazenamento englobam varias doengas
nomeadamente a doenga de Pompe, de transmissao autossomica recessiva (AR), doenga de
Danon de transmissdo ligada ao cromossoma X ¢ esclerose tuberosa de transmissio AR ?V. A
pré-excitacao ¢ uma componente da doenga de Pompe, que consite num distlirbio lisossomico
de armazenamento de glicogénio, devido a uma deficiéncia AR da maltase acida a-1,4
glucosidase ®¥. A doenca de Danon apresenta-se como uma sidrome multissistémica em
homens adultos, compreendendo atraso mental, miopatia esquelética e hipertrofia cardiaca
com pré-excitacao, sendo uma doenca de armazenamento lisossomica ligada ao X. A base
molecular ¢ conhecida e isto permitiu a demonstragdo de mutacdes similares (gene LAMP,)
em homens com caracteristicas predominantes de hipertrofia cardiaca com pré-excitagio ©°.
A Sindrome de WPW ¢ observada em criancas com esclerose tuberosa, muitas vezes em
associacdo com rabdomioma cardiaco, sendo que dois genes causais supressores tumorais
foram identificados ).

Wolff-Parkinson-White e outras doengas de pré-excitagdo sdo componentes frequentes
de sindromes mitocondriais, como a neuropatia Optica hereditaria de Leber e mutagdes no
acido ribonucleico de transferéncia (RNAt) ?". Por exemplo, a pré-excitagio Lown-Ganong-

Levine ¢ frequentemente observada na neuropatia optica hereditaria de Leber €V

, enquanto
outros sindromes mitocondriais, devido a muta¢des no RNAt, se podem apresentar com WPW

e um conjunto de caracteristicas mais subtis de doengas mitocondriais como surdez e diabetes

(62)

Braunwald ¥

referiu uma associacdo entre WPW e MCH familiar (causada por
mutagdes sarcoméricas de transmissdo AD) propondo que a activagdo ventricular anormal
possa resultar em hipertrofia miocardica regional ou que a hipertrofia localizada possa

provocar disrup¢io na normal descontinuidade eléctrica no anulo AV Y. Cerca de 5 a 10%

dos pacientes com MCH familiar apresentam caracteristicas sugestivas de pré-excitagdo no
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ECG, mas apenas um subgrupo apresenta vias acessorias demonstradas em estudos
electrofisiologicos @V,

Estudos genéticos moleculares mostram que as caracteristicas ECG da Sindrome de
WPW podem ser associadas com uma gama tipica de mutagdes genéticas nas proteinas
contracteis do sarcomero, mas nao ha associagdo com nenhuma doenga genética ou mutagao
sarcomérica em particular @D A tnica situagdo na qual existe uma associacdo consistente ¢
numa sindrome de transmissdo AD, recentemente reconhecida, compreendendo MCH, WPW
e doenga de conducdo manifestada por bradicardia e bloqueio AV. Apesar de varios estudos
descreverem esta sindrome, a primeira avaliacdo sistematica foi realizada por MacRae et al.
9 ha qual foi identificado o cromossoma 7q3, através de analises de ligagdo numa grande

familia.

6.5 Conhecimentos moleculares sobre WPW e MCH

Apesar da sindrome de transmissdo AD caracterizada por WPW, doenc¢a de conducao
e caracteristicas clinicas de MCH, ser uma condi¢do rara, constitui uma entidade util na
investigacdo dos genes que influenciam a persisténcia das vias acessorias.

MacRae et al. identificaram um locus genético no cromossoma 7 (7q3) através de uma
analise de ligacdo numa grande familia com WPW herdado, bloqueio de condugdo AV e
MCH G564

Na base das observagdes, e considerando o compromisso energético como um
mecanismo patologico central da MCH sarcomérica ), Blair et al. ©®® investigaram o gene
PRKAG2, como gene candidato nesta sindrome. Isto levou a demonstragdo de mutagdes na
subunidade y2 da proteina cinase adenosina monofosfato activada (AMPK) como causa desta
sindrome de pré-excitagio ?".

Gollob et al. ©” analisaram duas familias ndo relacionadas, com a Sindrome de WPW

e MCH familiar para identificar o gene mutante. Em ambas as familias foi observada uma
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mutagdo missense (substitui¢do da glutamina por arginina na posi¢do 302 [R302Q]) no gene
que codifica a subunidade reguladora y2 da proteina cinase adenosina monofosfato (AMP)
activada (PRKAG2) ©°.

Subsequentemente, outras mutagdes no gene PRKAG2 foram descritas € o fendtipo
histologico descrito, que revelou deposicdo excessiva de glicogénio e auséncia de

. ~ ey . o 21
desorganizagdo dos midcitos que define a MCH sarcomérica @,

(68)

A proteina cinase AMP activada foi descrita por Hardie e Carling ' como “indicador

de combustivel celular” e ¢ composta por trés subunidades, a subunidade o catalitica e as
subunidades reguladoras f ¢ y >,

A AMP liga-se e activa este complexo quando existem baixas concentragdes de
adenosina trifosfato (ATP) ¢!,

A mutacdo R302Q na subunidade y2 pode modificar a estabilidade da proteina cinase
AMP activada ou alterar a afinidade da ligagdo ao AMP e desta forma, a AMPK mutante
pode ser a responsavel por alteragcdes na capacidade de resposta as necessidades energéticas
celulares durante a vida embrionaria e adulta '~

A mutagdo R302Q deve contribuir para um defeito embrioldgico, durante a
morfogénese cardiaca, resultando numa via acesséria. Para além disso, esta mutagdo pode
tornar os seus portadores mais susceptiveis, durante a infincia e vida adulta, ao stress
fisiologico que torna o uso da via acessoria num circuito eléctrico aberrante .

Gollob et al. “” sugeriram que o aumento do tonus B-adrenérgico pode dar origem a
taquicardias supraventriculares paroxisticas como resultado de uma sinalizagdo intracelular
anormal pela proteina cinase AMP activada mutada. Contudo, as consequéncias bioquimicas
precisas da mutagao R302Q no PRKAG?2 ¢ a explicagdo para o facto de esta mutagdo afectar
apenas o coracdo, apesar da ampla expressdo desta proteina noutros tecidos, sdo questdes que

permanecem ainda por esclarecer ).
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Arad et al. 7 concluiram que as muta¢des na PRKAG2 causam uma miocardiopatia
de armazenamento de glicogénio, providenciando uma explicagdo anatomica para os achados
electrofisiologicos. Estas mutagdes implicam uma perturbagdo do anulo fibroso por midcitos
ingurgitados por glicogénio que causa pré-excitagdo em Pompe, Danon e outras doencas de
armazenamento de glicogénio ¢!

Os dados disponiveis obtidos através de estudos com modelos animais suportam a
proposta de que o estado metabolico alterado que resulta na deposigdo de glicogénio in utero
parece mediar o fendtipo WPW @h, Segundo estes estudos, a condugdo seria potencialmente
acelerada através dos cardiomidcitos ingurgitados pelo glicogénio. As caracteristicas clinicas
da MCH nesta sindrome provavelmente indicam uma via de sinalizacdo partilhada com a
MCH sarcomérica V.

A demonstragdo de que mutagdes em genes codificadores de factores de transcricao
(TBX5 ¢ NKX2.5) dificultam a fungdo do nédulo AV 7V associada ao reconhecimento de
mutagdes numa subunidade da proteina cinase AMP activada responsaveis pela Sindrome de
WPW, permite sugerir que determinadas vias moleculares sdo essenciais para o
(55)

desenvolvimento do sistema de condugdo AV em humanos

6.6 Implicacdes na avaliacdo clinica e genética dos membros familiares

Como os dados epidemioldgicos demonstram, a maioria dos individuos com WPW
isolado, ndo apresenta doenga familiar evidente. Assim, o rastreio do gene PRKAG2 em
pacientes com WPW esporadico (na auséncia de outras anomalias) ndo revela qualquer

~ 2 . . - . .
mutacdo "?. A identificacdio do WPW em mais do que um membro de uma familia deve levar
a avaliagdo clinica de familiares para identificagdo adicional de hipertrofia ventricular ou

- 50D

anomalias de condugdo .

A clinica chave de uma mutacio PRKAG2 consiste na combinacdo de pré-excitacao

(detectada ao nascimento) com bloqueio progressivo da condugdo AV (vida adulta). Isto
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constitui uma combinagdo rara e, por esse motivo, individuos com esta combinacao de tracos

devem ser considerados como possiveis portadores de uma mutacdo subjacente e trago AD.

Neste caso, os familiares de primeiro grau devem ser submetidos a ECG “V.

A combinacio de WPW e miocardiopatia deve fazer suspeitar de um traco familiar ®".

Na auséncia de bloqueio de condugao associado, o diagndstico diferencial ¢ amplo e
@n

inclui etiologias de uma ampla variedade de caracteristicas e padrdes de hereditariedade

6.7 Estudos genéticos futuros

O facto da proteina cinase AMP activada normal ser necessaria para o
desenvolvimento apropriado do anulo AV sugere que a manipulagdo genética desta enzima
em modelos experimentais de cardiogénese, possa permitir aos bidlogos determinar o valor do
uso destes modelos ©°).

E inevitavel que existam outros genes mutantes para formas de WPW e outras
sindromes de pré-excitacdo, sendo que mesmo a particular associagdo de MCH, WPW e
doenca de condugdo é considerada geneticamente heterogénea .

A pesquisa de genes mutantes deve incluir estudos sobre o WPW isolado, sem
miocardiopatia ou outras patologias associadas. O leque de genes candidatos deve ser amplo,
incluindo factores de transcricdo envolvidos no desenvolvimento do anulo AV e tecido de
condugdo cardiaco, bem como determinantes das propriedades de condugdo dos
cardiomiécitos individuais @".

Actualmente, a identificacdo das mutacdes da proteina cinase AMP activada constitui
um passo fundamental para o conhecimento dos processos intrincados que regulam o
desenvolvimento embrionario do sistema de condu¢do AV e sua fungao.

No futuro, a terapia para estes doentes podera incluir estratégias genéticas e

farmacogenomicas ©°).
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7. Localizacdo da via acessoria

A 1identificagdo de um padrao electrocardiografico correlacionado com a localizacao
da via acessoria, remonta ha cerca de quatro décadas atras, com o inicio da cirurgia para esta
Sindrome “*. Em 1945, Rosebaum et al. 7 sugeriram a classificacio do WPW em tipo A
(onda delta positiva em V1 e V2) e tipo B (onda delta negativa em V1 e V2). Os
electrofisiologistas tentaram estabelecer algoritmos para prever onde poderiam proceder a
ablacdo das vias "®. Varios algoritmos foram utilizados (por exemplo, algoritmos de Chern-
En Chiang, Fitzpatrick, Xie) para predizer a localizagdo da via acessoria, usando diferentes
critérios electrocardiograficos .

Arruda et al. 77 desenvolveram um algoritmo baseado na revisdo retrospectiva de 135
vias acessorias unicas (em 121 pacientes adultos), tendo estabelecido a localizagdo das vias
com base nos resultados da ablacdo por radiofrequéncia efectuada com sucesso.
Posteriormente, o algoritmo foi testado prospectivamente, utilizando uma combinagdo dos
primeiros 20 ms da onda delta nas derivagdes I, II, aVF e V1 juntamente com a razdo das
amplitudes das ondas R e S nas derivagdes III e V1. A sensibilidade foi de 90% e a
especificidade de 99% .

Existe uma variagdo significativa em relacdo a precisdo dos varios algoritmos

publicados 7”. Num estudo de 106 pacientes adultos, Xie et al. 7

compararam a precisio de
trés algoritmos diferentes em relacdo ao local de ablagdo por radiofrequéncia (um utilizando a
morfologia e polaridade do complexo QRS e os outros dois utilizando as ondas delta), através
de trés observadores, num estudo cego e verificaram que as taxas de precisdo variaram entre
652 92% %7,

A precis@o de um algoritmo nos coragdes normais, ¢ influenciada pela presenga de

vias multiplas, vias tangenciais, interpretacao subjectiva da defini¢cao do local e erros técnicos

79 Os resultados obtidos nos estudos relativos a precisdo podem ser desapontadores para os
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clinicos que utilizam algoritmos para predizer a localizagdo da via acessoria. No entanto, os
electrofisiologistas sabem que apesar da andlise cuidadosa do vector de onda delta no ECG
pré-ablacdo, a unica localizacao verdadeiramente precisa de uma via s6 pode ser avaliada ao
vé-la desaparecer permanentemente durante a libertagao de energia num local preciso durante
o processo de ablagdo (%) Em relagdo as vias acessorias ocultas, ha ainda menos evidéncia
para a sua localizacdo, a menos que um ECG de 12/15 derivagdes em taquicardia mostre
ondas P retrogradas distintas (76)

Christopher C Erikson 7® questiona mesmo se fara verdadeiramente alguma diferenca
saber onde se localiza a via antes da ablacdo. Segundo este autor, pode haver beneficio
minimo em analisar o ECG para localizar a via e mapear vias que sdo dificeis de localizar,
havendo, no entanto, uma utilidade limitada mesmo nesses pequenos esfor¢os preparatorios
(9 Considera ainda que a utilidade de prever a localizacio da via é maioritariamente um

interesse académico para os electrofisiologistas pediatricos 7.
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8. A evolucdo da terapéutica

Previamente a era da ablacdo por catéter, os pacientes com arritmias
supraventriculares, refractarios a terapéutica médica, eram submetidos a ablagcao cirurgica
directa da juncdo AV . No entanto, essa abordagem nio era apropriada para os pacientes
com fibrilhacao auricular com condugao rapida através da via acessoria as)

Durrer ¢ Roos foram os primeiros a realizar mapeamento intra-operatdrio, no ano de
1967 1.

Burchell et al. em 1967 mostraram que a pré-excitagdo poderia ser abolida através da
injec¢do de procainamida 7.

Em 1968, Sealy e os seus colegas da Duke University Medical Center foram os
responsaveis pela primeira ablacdo com sucesso de uma via acessoria localizada na parede
direita, usando inicialmente uma abordagem epicardica Y. Os seus resultados subsequentes
demonstraram, de forma conclusiva, que a grande maioria dos pacientes com Sindrome de
WPW podia ser tratada tanto por via cirtrgica directa, como por crioablagio .

Iwa " demonstrou concomitantemente a eficacia da electrocirurgia cardiaca para os
pacientes com WPW, sendo considerado o responsavel pela primeira abordagem endocardica
para ablagdo da via acessoria. Esta abordagem foi subsequentemente utilizada pela equipa de
Sealy e Cox, sendo que Guiraudon mais tarde reintroduziu a abordagem epicardica .

A técnica da ablagdo por catéter da jungdo AV foi introduzida por Scheinman et al. ®?,
em 1981, sendo que as primeiras tentativas tiveram por base o uso de choques de alta energia
por corrente directa, com o objectivo de destruir tecido cardiaco ).

Fisher et al. V), em 1984, tentaram proceder a ablacdo de vias acessorias localizadas
no lado esquerdo, através do seio coronario. No entanto, esta técnica foi abandonada pela

, . .. . 1A . ’ 1
eficacia limitada e incidéncia elevada de tamponamento cardiaco 7.
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Em 1984, Morady e Scheinman ®? introduziram uma técnica com catéter para
disrupcdo de vias acessorias postero-septais, com 65% de eficicia e em que o tamponamento
cardiaco poderia ser evitado através da libertagao de energia exteriormente ao seio coronario.

Warin et al. ®® descreveram a ablagdo com sucesso de vias nio septais.

No final de 1980, a introdu¢dao da energia de radiofrequéncia veio alterar
completamente os procedimentos da ablagdo por catéter Y. Para além da introdugdo da
energia de radiofrequéncia, um design melhorado dos catéteres ¢ a demonstragdo de que a
localizagdo da via podia ser facilitada por registo directo do potencial de ac¢do da via,
constituiram avangos notaveis no conceito desta modalidade terapéutica . Os trabalhos
desenvolvidos por Jackman et al., Kuck et al. ¢ Calkins contribuiram para os conhecimentos
da era moderna da terapéutica ablativa de vias em qualquer localizagdo, tendo sido
desenvolvidos varios estudos prospectivos que documentaram a sua seguranca e eficacia (13)

Actualmente, a evolugdo no design dos cateteres, a utilizagdo de fontes de energia
alternativas (ex. crioablacdo) e o desenvolvimento de técnicas imagiologicas fazem com que a
ablacio por catéter se aproxime do auge do sucesso .

Também sdo fundamentais novos avangos no dominio da genética molecular, sendo

que futuras terapéuticas podem incluir estratégias genéticas ou farmacogenémicas ©° ),
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0. Estratificacdo do risco

Todos os pacientes com a Sindrome de WPW necessitam de ser submetidos a uma

estratificacdo do risco, de forma a avaliar o risco de morte stbita 7.
A presenga de um periodo refractario anterogrado curto da via acessoria acarreta o
risco potencial de morte subita, enquanto que se esse periodo for longo, apesar de a
possibilidade de taquicardia AV de reentrada ndo ser excluida, o paciente ndo se encontra em
tao elevado risco quando a taquicardia se degenera em fibrilhac¢do auricular 4,
A informagdo acerca do periodo refractario anterégrado da via acessoria, pode ser
(54)

obtida através de métodos invasivos e nio invasivos .

9.1 Métodos ndo invasivos

Os achados reveladores de baixo risco de morte subita, que podem ser obtidos através
de métodos ndo invasivos, sdo o bloqueio na via acessdria durante o exercicio, a pré-excitagao

. . . . , . . .. o , 4
intermitente e o bloqueio na via acessoria devido a administracdo de farmacos ©*.

4)
. ® ¢ o

O melhor indicador de baixo risco, descrito pela primeira vez por Levy et a
desaparecimento subito de pré-excitacdo durante o exercicio, fenémeno revelador de um
periodo refractario longo da via acessoria. A estimulagdo simpatica que ocorre durante o

8

exercicio provoca a diminui¢io deste periodo ®. Quando o periodo refractirio da via

acessoria ¢ alcangado durante o exercicio, como manifestado pelo bloqueio subito da via
acessoria, o paciente nao apresenta risco de FA, mesmo durante estimulagdo simpatica Y g
importante diferenciar o bloqueio verdadeiro da VA da diminui¢do do grau de pré-excitacao,
produzida por estimulagdo simpatica durante o exercicio, o que vai diminuir o tempo de
condugdo trans-ndédulo AV, o que € mais provavel quando a via acessoria se localiza no lado
esquerdo. Para além disso, devem ser seleccionadas varias derivagdes simultaneamente e deve

ser prestada especial atengdo a ocorréncia subita de bloqueio durante o exercicio e ao ECG

apds o exercicio, porque no caso do bloqueio induzido, uma alteracdo subita e marcada no
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ECG ocorre no recomego da condugdo AV através da via acesséria . Um exemplo de

bloqueio na via acessoria durante o exercicio esta representado na figura 5.
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Figura 5. Bloqueio subito da via acesséria durante o exercicio.

Conforme representado, a pré-excitagdo estd presente a esquerda. Ao ser alcangada uma frequéncia cardiaca de
150 bpm, ocorre bloqueio stbito na conducdo anterdgrada através da via acessoria. Apos condugdo ocasional
através da via acessoria, o bloqueio completo esta representado mais a direita (Adaptado de Wellens HJ ©).

A pré-excitacdo intermitente estd presente quando durante o ritmo sinusal, alguns

complexos QRS denotam pré-excitacao, sendo seguidos por complexos QRS compativeis

com condugdo AV através da via de conducdo normal.

indica um periodo refractario longo da via acessoria

Este achado, representado na figura 6,

(86)

Figura 6. Pré-excitacéo intermitente.
Exemplo de pré-excitagio intermitente. E
possivel observar trés complexos QRS
revelando pré-excita¢do, sendo seguidos por
seis complexos QRS mostrando condugdo AV
através da via normal de condu¢do (Adaptado
de Wellens HJ ®9),
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No paciente com pré-excitacdo intermitente, conducdo 1:1 através da via acessoria
pode ocorrer durante o exercicio, devido ao encurtamento do periodo refractario da via
acessoria por estimulagdo simpdatica. Apesar disso, nunca hd um encurtamento tal que se
desenvolva periodo refractario perigosamente curto da via acessoria *%.

Quando durante o ritmo sinusal, a injec¢do intravenosa (IV) de ajmalina (1miligrama
/quilograma (mg/Kg) em 3 minutos) ou procainamida (10 mg/Kg durante um periodo de 5
minutos), resulta num bloqueio completo da via acessoria, ¢ provavel a existéncia de um
periodo refractario longo (>270 ms). A figura 7 mostra o bloqueio da via acessoria apos a
administracdo de 600 mg de procainamida. Pelo facto da ajmalina e procainamida também
prolongarem o periodo refractario do sistema His-Purkinje, estes testes devem ser realizados
em locais onde um possivel bloqueio AV completo, possa ser devidamente tratado. O aspecto
negativo da utilizagdo dos testes farmacoldgicos € que os farmacos sao administrados em
repouso, nao permitindo avaliar a accdo do farmaco no periodo refractario durante

estimulagdo simpatica como em situagoes de exercicio, emocao ou ansiedade 9,

IV PROCAINAMIDE (s00 mg) . . -
s Figura 7. Bloqueio completo da via
| MMJMM acessQria _apés administracdo de

procainamida.
I | | | | Exemplo de bloqueio completo na via

|
i f / | ; a oria durant ritmo sinusal, apé
1l ’UWWN AR ) CCS'SO. dl} . €0 0 Sinusal, apos

administracdo intravenosa de 600 mg de

| ! procainamida. (Adaptado de Wellens HJ
] ! (54)
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A combinagdo dos diferentes métodos ndo invasivos, permite habitualmente identificar
pacientes em baixo risco de morte subita devido a um periodo refractario anteréogrado

. . e (87
relativamente longo da via acessoria 7.
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9.2 Métodos invasivos

O achado revelador de um baixo risco de morte suibita, que pode ser obtido através de
métodos invasivos, € um periodo refractario anterogrado da via acessoria> 270 ms durante
estimulacdo intracardiaca ou esofagica ©?.

Conforme demonstrado ha 30 anos atras, nos pacientes com a Sindrome de WPW
existe uma boa co-relagdo entre o valor do periodo refractario anterogrado da via acessoria
obtido durante o teste de estimulagdo auricular e pacing auricular, e o aumento da frequéncia
ventricular durante a fibrilhacdo auricular ¥,

Vérias medicdes sdo obtidas durante o estudo electrofisiologico (EEF), para avaliar o
risco de uma arritmia potencialmente letal. A avaliagdo electrofisiologica ¢ realizada
utilizando pacing auricular incremental e extra-estimulos auriculares sdo realizados para
determinar o periodo refractario da via acessoria '”. Os métodos invasivos podem, desta
forma, ser considerados, nas situagdes em que o método ndo invasivo nao ¢ claro quanto a
presenga de um periodo refractario relativamente longo 4,

O estudo electrofisiologico ¢ usualmente recomendado para pacientes sintomaticos
para elucidar a base fisiopatologica das suas arritmias e para pacientes assintomaticos com
profissdes de alto risco @ 0s pacientes podem ser estudados por via transesofagica ou por
via intracardiaca. A primeira via estd indicada em pacientes assintomaticos, enquanto que a
segunda estd indicada em pacientes sintomaticos, nos quais a ablacdo por catéter da via
acessoria também poder4 ser realizada '”. A vantagem da via transesofagica ¢ que o paciente
nao ¢ hospitalizado @) Todos os EEF acarretam riscos e, como tal, devem ser realizados com
um desfibrilhador externo pronto a ser utilizado, pelo facto de uma fibrilhacdo ventricular
poder ser induzida, tanto em pacientes sintomaticos como assintomaticos ®¥. ECG de

superficie e electrogramas esofagicos sdo simultaneamente registados e¢ a estimulagdo

cardiaca ¢ realizada com um estimulador programével conectado a um amplificador de pulso,

43



que pode emitir pulsos de 16 ms com 29 miliamperes (mA), no caso da estimulagdo esofagica
(88)

A presenca de uma via acessoria de conducdo AV com condugdo anterograda ¢
confirmada durante o EEF, pelos seguintes critérios, o primeiro critério refere-se ao
alargamento do QRS, encurtamento do intervalo HV, enquanto a despolarizagdao do feixe de
His se movimenta para o complexo QRS, durante a estimulagdo auricular rapida, incremental
ou estimulagdo auricular com extra-estimulos progressivamente prematuros, sendo que o
segundo critério se refere ao facto do estimulo para o inicio de onda delta permanecer
constante, apesar de algumas vias apresentarem prolongamento do tempo de condugio
dependente da frequéncia 7.

Os seguintes parametros no EEF sdo considerados importantes: a FA continuada ou
taquicardia reciproca ¢ definida como taquicardia durante mais de um minuto, a condugao
através da VA ¢ avaliada pela medida de comprimento do ciclo auricular mais curto, no qual
ha condugdo 1:1 através da VA e finalmente, o risco de morte subita ¢ alto quando a FA
continuada ¢ induzida e o intervalo RR mais curto ¢ <250 ms em adultos ¢ <220 ms em
criancas ou <200 ms durante a infusdo de isoproterenol 7.

Relativamente as indicagdes para realizacdo de EEF, todos os atletas de competicao
com Sindrome de WPW devem realizar EEF '”| pois a morte subita cardiaca tem a
particularidade de ocorrer durante o exercicio ®”. Os individuos com profissdes de elevada
responsabilidade, como os pilotos profissionais também devem ser submetidos a EEF ‘7. Os
idosos devem ser submetidos a EEF pelo facto de a propensdo para FA aumentar o risco de

arritmia potencialmente severa ©°.

Relativamente as criancas, as indicagdes sdo mais
controversas, sendo que a conducdo AV normal e através da VA sdo mais rapidas,

potencialmente sem significado clinico. As indica¢des devem ser liberais, em criangas atletas

de competi¢do e em todas as criangas com mais de dez anos ®. Em pacientes assintomaticos,
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as indicagdes do EEF sdo mais questionaveis. Em primeiro lugar, se o estudo esta indicado, a
via esofagica deve ser preferida, porque a probabilidade de detectar uma forma com risco
potencial de morte subita permanece baixa (10%). O interesse principal € permitir aos
pacientes, em 90% dos casos, continuar as suas actividades perante um EEF sem sinais de
risco de arritmias auriculares rapidas ®%.

As complicagdes dos EEF ocorrem em aproximadamente 1% dos pacientes e incluem
trombose venosa profunda, embolia sistémica, infec¢do, pneumotorax, perfuragdo cardiaca e
hemorragia .

O valor preditivo positivo do EEF foi considerado demasiado baixo para justificar o
seu uso de rotina em pacientes assintomaticos, enquanto que o valor preditivo negativo foi

. 1
considerado excelente 7).
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10.  Terapéutica

Apesar dos sintomas associados a Sindrome de WPW poderem ser controlados com
terapéutica farmacoldgica em muitos pacientes, esta op¢ao terapéutica cronica € dispendiosa,
inconveniente e estd muitas vezes relacionada com efeitos adversos V. A cirurgia, apesar de
ser altamente efectiva, estd associada a morbilidade, periodo de recuperacao prolongado e

pequeno risco de mortalidade ©"

. Ambas as modalidades terapéuticas, farmacoldgica e

cirirgica, estdo reservadas para pacientes sintomaticos com a Sindrome de WPW, que nio sao

candidatos a ablagdo por catéter com radiofrequéncia ou que foram submetidos, sem sucesso,
Ae: o (91)

a esta terapéutica * .

Tendo por base a vasta experiéncia clinica obtida ao longo dos ultimos vinte anos, a
ablacdo por catéter com radiofrequéncia ¢ considerada a terapéutica de primeira linha para
pacientes com Sindrome de WPW, desde que o paciente esteja adequadamente informado
(92,93)

acerca do procedimento e dos seus riscos potenciais

10.1 Ablacao por catéter com radiofrequéncia

A ablagdo por catéter com radiofrequéncia constitui uma modalidade terap€utica muito
segura ¢ eficaz nos pacientes sintomaticos com WPW OD_ Pacientes submetidos a esta
terapéutica, apresentam ECG normal e as suas arritmias sio definitivamente tratadas . A
eficacia inicial da ablacdo por catéter com radiofrequéncia é aproximadamente 95% na

(2,23,94)

maioria das séries , sendo a taxa de recorréncia apds um procedimento inicial com

oD

sucesso, aproximadamente de 5% As vias acessorias com recorréncia podem ser

. ~ ~ 1
submetidas a uma segunda sessdo de abla¢do com sucesso 7).

As ablagdes por catéter utilizam energia de radiofrequéncia de 100 a 750 quilo-hertz
(KHz), causando o aquecimento do miocardio e necrose das células da via acessoria . Para

a maioria das vias acessorias da parede livre, o bloqueio completo bidireccional pode ser

alcangado com ablagdo por catéter com ponta de 4 milimetros (mm), utilizando uma energia
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de 50 Watt e temperatura de 60°C. Caso o bloqueio de condugao seja transitorio, um catéter
com ponta de 8 mm ou um catéter de ablagao irrigado, poderd alcangar mais facilmente um
bloqueio permanente da via acessoria 7. As vias acessorias localizadas na parede livre do
ventriculo esquerdo podem ser submetidas a ablacdo através de abordagem retrograda adrtica
ou transeptal. As vias postero-septais podem ser abordadas pelo lado direito com libertacao de
energia de radiofrequéncia ao longo da zona pdstero-septal do anulo tricuspide. As vias
localizadas do lado esquerdo do septo posterior sdo submetidas a ablacao por abordagem
transeptal ou retrograda adrtica, enquanto que as vias da parede livre direita podem ser
abordadas através da veia cava superior e inferior '”. As vias 4ntero e médio-septais
constituem um verdadeiro desafio, devido a sua proximidade da jun¢do AV, sendo nestes
casos preferivel proceder a crioablagdo 7. Entre 5 a 17% das vias acessorias postero-septais
e posteriores esquerdas sdo epicardicas, apenas podendo ser sujeitas a ablagdo no orificio de
ramo venoso ou no diverticulo do seio coronario. A abordagem transcutidnea pericardica
raramente ¢ requerida para ablacdo de vias acessorias epicardicas postero-septais ou
localizadas no lado direito 7.

As complicagdes associadas com a ablagdo por catéter com radiofrequéncia da via
acessoria resultam essencialmente da exposi¢ao a radiacdo, do acesso vascular (hematomas,
trombose venosa profunda, perfuragdo arterial, fistula arterio-venosa, pneumotérax), da
manipula¢do do catéter (lesdo vascular, microémbolos, perfuragdo do seio coronario ou da
parede miocardica, dissec¢do de artérias coronarias, tromboses) e da libertagdo de energia de
radiofrequéncia (bloqueio AV, perfuracdo miocardica, espasmo/oclusdo de artéria coronaria,
isquémia transitoria, acidente vascular cerebral) #*=".

A taxa de complicacdes major da ablagdo por catéter com radiofrequéncia ¢ cerca de 2

a 4%, incluindo bloqueio cardiaco completo (0,17 a 1,0%), tamponamento cardiaco (0,13 a

1,1%) e acidente vascular cerebral (0,15 a 0,49%) “*°? podendo ainda ocorrer enfarte do
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miocérdio e morte ¥, A mortalidade relacionada com o procedimento de ablago por catéter
de via acessoria varia entre 0 a 0,2% G,

As taxas de complicagdes significativas durante ablagdo por radiofrequéncia das vias
acessorias obtidas no Multicentre European Radiofrquency Survey (MERFES) ®®, na avalia¢io
da ablagdo por catéter, realizada em 1993 pela North American Society of Pacing and
Electrophysiology (NASPE) ®” e no estudo Atakr ©”, encontram-se representadas na tabela 1
G3)E importante ter em consideragdo que estes estudos foram realizados na década de 90,

sendo que infelizmente ndo hd informagdes disponiveis recentes acerca da taxa actual de

complicacdes da ablagio por catéter em pacientes com VA ©¥.

Estudos | Vumero | Taxade |p o | BAV 1 ag | ave | Morte
pacientes | complicactes Completo
n=2222 n= 98 n=16 n= 14 n=0 n=11 n=3
MERFS ¥
(4,4%) (0,72%) | (0,63%) (0) (0,49%) | (0,13%)
n= 5427 n=99 n=7 n=9 n=3 n=8 n=4
NASPE
(1,8%) (0,13%) | (0,17%) | (0,06%) | (0,15%) | (0,07%)
n= 500 n=nd n=nd n=>5 n=nd n=1 n=1
Atakr ©7
1% 0,2%) (0,2%)
(1%) (

Tabela 1. Complicacbes da ablacéo por radiofrequéncia.

MERFS= Multicentre European Radiofrquency Survey ; NASPE= North American Society of Pacing and
Electrophysiology; Atakr= estudo Atakr; AVC= Acidente vascular cerebral; BAV= Bloqueio auriculo-
ventricular ~ completo; EAM=  Enfarte agudo do  miocardio; nd=  ndo disponivel;
Perf/Tam=Perfuracao/Tamponamento. (Adaptado de Tood DM, Klein GJ, Krahn AD, Skanes AC, Yee R. (53))

Existem riscos especificos em determinados pacientes com vias acessorias,
nomeadamente nas criangas pequenas, nas quais a lesdo por ablagdo ¢ relativamente grande
devido ao reduzido tamanho do coracao e nos pacientes com determinadas localizagdes da via
acessoria ®Y. A ablacdo de vias na 4area septal acarreta um risco significativo de bloqueio

3)

cardiaco ¥ e a ablagdo de vias postero-septais ou posteriores esquerdas, com abordagem

através do sistema venoso, esta associada a risco de lesdo de artéria coronaria ou perfuragao

do sistema venoso, podendo condicionar tamponamento cardiaco ©*.
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Com uma taxa tao elevada de sucesso aliada a uma baixa taxa de complicagdes e baixo
custo, a ablagdo por catéter com radiofrequéncia tornou-se o tratamento de escolha para

pacientes com taquiarritmias sintomaticas “*%.

10.2 Crioablacéo

A ablagao por radiofrequéncia no septo, perto do ndédulo AV ou feixe de His, acarreta
um risco muito elevado de bloqueio AV. A crioablagdo surge assim, como uma técnica segura
e eficaz para ablagdo de vias acessorias proximas ao ndédulo AV ou feixe de His. A ablacao
por catéter de energia criotérmica apresenta caracteristicas especificas, como a capacidade de
criar perda reversivel de fun¢do para avaliar os efeitos da ablagdo (criomapeamento) e a
aderéncia da ponta do catéter ao endocardio, evitando o risco de deslocamento !

Os actuais sistemas criotérmicos permitem efectuar o procedimento de crioablagcdo em
dois tempos. Numa primeira fase, procede-se ao criomapeamento, em que a temperatura do
catéter baixa até aos -30°C, sendo possivel verificar, com esta temperatura, se existe bloqueio
da via acessoria. Se tal acontecer, procede-se a crioablagdo, diminuindo a temperatura até -
70°C, provocando assim lesdo irreversivel do tecido da via acessoria. Se durante o
criomapeamento, ocorrer bloqueio AV, ¢é possivel reaquecer a ponta do catéter, com
recuperagdo das capacidades eléctricas do tecido, que ndo ¢é definitivamente lesado. A
utilizagdo da energia criotérmica condicionou um aumento da seguranga da ablagdo de vias
(101,102).

acessoOrias para-hisianas

10.3 Tratamento farmacolégico a longo prazo

O tratamento a longo prazo estd associado a uma série de dificuldades devido a
ineficacia a longo termo dos farmacos anti-arritmicos com o esfor¢o e de propriedades pro-
arritmicas de alguns deles. Pelo facto da Sindrome de WPW ser uma condigdo normalmente
detectada em individuos jovens, estas questdes sdo pertinentes e pesam de forma significativa

contra a abordagem farmacolodgica nesta populacdo. Apesar da terapéutica com anti-arritmicos
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ter surgido como uma escolha inicial atractiva para varios pacientes com taquicardia de
reentrada, a seguranca a longo prazo destes farmacos nio foi estabelecida ®. Para além disso,
o efeito dos farmacos anti-arritmicos no aumento da taxa de mortalidade em pacientes com
arritmias ventriculares foi demonstrado pelo Cardiac Arrhytmia Supression Trial (CAST),
(envolvendo flecainida, encainida e moricizina) e pelo Survival With Oral D-Sotalol Trial
(SWORD) (103-105)

O tratamento cronico da taquicardia supraventricular paroxistica, especificamente em
pacientes com a Sindrome de WPW com digoxina, B-bloqueantes ou antagonistas dos canais
de célcio pode resultar em frequéncias cardiacas mais rapidas e fibrilhagdo auricular. De
acordo com este dado, muitos electrofisiologistas hesitam em recomendar monoterapia com
um bloqueador AV na auséncia de dados que provem que o paciente se encontra em baixo
risco de fibrilhagdo ventricular. Estes electrofisiologistas argumentam que, se para provar a
existéncia ou nao desse risco, deve ser efectuado EEF, entdo a ablagdo por catéter pode ser
efectuada a0 mesmo tempo %%,

Assim, a terapéutica farmacoldgica cronica deve ser limitada a individuos mais velhos,
sedentarios, com arritmias ocasionais que ndo ponham a vida do paciente em risco . Para
além disso, a terapéutica farmacoldgica cronica supressiva ¢ frequentemente considerada na
presenga de doenga cardiaca congénita, pelo facto de esta estar muitas vezes associada a
dificuldades na acessibilidade as cAmaras cardiacas devido & anatomia ou cirurgia prévia 1%,

Os farmacos disponiveis para o seu tratamento incluem agentes que alterem a
condugdo através do nodulo AV (antagonistas dos canais de célcio, B-bloqueantes, digoxina) e
agentes que alteram a conducdo através da auricula, ventriculo ou via acesséria (fArmacos

anti-arritmicos classe IA, IC ou III) “”. Apesar de formacos anti-arritmicos de classe IC

estarem contra-indicados na doenga isquémica coronaria ou doenga cardiaca estrutural, sdo
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farmacos marcadamente seguros e efectivos no controlo de sintomas da Sindrome de WPW
em pacientes com corago estruturalmente normal ‘1%,

E importante referir que nenhum estudo examinou a eficicia da terapéutica cronica
com [-bloqueantes no tratamento da taquicardia AV por reentrada e /ou Sindrome de WPW.
Apesar da auséncia de dados de ensaios clinicos, os B-bloqueantes podem ser usados em
terapéutica cronica de pacientes com Sindrome de WPW, particularmente se a sua via
acessoria demonstrou, durante EEF, incapacidade de condugao rapida anterdgrada (199 Estes
farmacos actuam diminuindo a condug@o na taquicardia AV por reentrada e atenuando a
resposta ventricular na fibrilhagdo auricular . Os efeitos adversos sio bem conhecidos e
incluem fadiga, distarbios do sono e diminui¢do da libido. Sdo farmacos geralmente

. . . . . . 1
considerados mais seguros no primeiro trimestre da gravidez '°®

. Se o paciente que se
encontra a fazer terapéutica com B-bloqueantes desenvolver sintomas, devera associar a toma
de um farmaco anti-arritmico de classe IC (propafenona, flecainida), devido a evidéncia de

, . . S 106,1
eficacia melhorada e efeito sinérgico '**'°?. O

sotalol ¢ muitas vezes considerado, quando se
prescreve um B-bloqueante, devido as suas propriedades de classe III, actuando como anti-
arritmico eficaz com efeito directo tanto no nédulo AV, como na via acessoéria 199 Deve ser
tido em atengdo o potencial do sotalol produzir pro-arritmia ventricular. O prolongamento do
intervalo QT e a bradicardia associada ocorre mais frequentemente em mulheres e na presenga
de doenca cardiaca estrutural ou prolongamento do intervalo QT "°®. Apesar disso, o sotalol ¢
muitas vezes prescrito como terapéutica de primeira linha na Sindrome de WPW e representa
um agente efectivo para o controlo sintomatico ‘.

O estudo publicado mais abrangente que relata a eficacia da propafenona em pacientes
adultos, envolveu 11 individuos. A propafenona resultou em bloqueio da condugdo

anterograda da via acessoria em 4 de 9 pacientes e bloqueio retrégrado em 3 dos 11 pacientes.

A taquicardia AV por reentrada ndo foi indutivel em 6 dos 11 pacientes. Nenhum dos dez
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pacientes medicados com uma combinagdo de propafenona e [-bloqueante, tiveram
recorréncia durante o seguimento clinico de 946 meses. Nao foram reportados efeitos
adversos significativos. Outros pequenos ensaios avaliaram a eficacia da propafenona no
tratamento da taquicardia AV por reentrada nas criancas. O mais abrangente envolveu 41
criancas, sendo que a administracdo cronica deste farmaco foi efectiva em 69% dos casos,
tendo ocorrido efeitos secundérios em 25% destes pacientes *.

Varios estudos examinaram a eficacia da flecainida oral e intravenosa, tanto em
episodios agudos, como em tratamento a longo prazo em pacientes com taquicardia AV por
reentrada. O estudo mais abrangente envolveu 20 pacientes com este tipo de taquicardia. A
administracdo oral de flecainida (200 a 300 mg/dia) resultou na incapacidade de induzir
taquicardia sustentada em 17 dos 20 pacientes. Os efeitos electrofisiologicos da flecainida
eram parcialmente revertidos pela administragao de isoproterenol. Durante os 15 = 7 meses de
seguimento clinico da terapéutica oral com flecainida, 3 pacientes desenvolveram recorréncia
da taquicardia. Outros estudos revelaram achados semelhantes. A adicdo de um B-bloqueante
resulta numa maior eficacia, com mais de 90% dos pacientes a alcancar abolicdo da
taquicardia sintomatica '°. Estudos demonstraram um controlo melhorado dos sintomas com
a combinagao de flecainida e sotalol, relativamente ao seu uso isolado, em adultos e criangas.
(1) Nzo é claro se ¢ a accdo bloqueadora dos canais de potassio ou ac¢do B-bloqueante do
sotalol que actua sinergicamente com a flecainida ‘.

Vérios estudos avaliaram a eficidcia da amiodarona (classe III) no tratamento de
pacientes com taquicardias mediadas por vias acessorias. Contudo, estes estudos nao
demonstraram que a amiodarona fosse superior aos agentes anti-arritmicos de classe IC ou ao

sotalol. Assim, e¢ tendo em conta a toxicidade organica bem reconhecida deste farmaco, a

utilizagcdo de amiodarona nio ¢ justificada para o tratamento de pacientes com vias acessorias.
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Apesar disso, ha excepcdes, nomeadamente para os pacientes com doenca cardiaca estrutural
que nio sejam candidatos a ablacdo por catéter %1%,

A eficécia do verapamil, na prevengdo de taquicardias AV por reentrada foi descrita
num estudo. O verapamil intravenoso pode condicionar compromisso hemodindmico durante
fibrilhagdo auricular. Verapamil e diltiazem (ambos bloqueadores dos canais de calcio, classe
IV) n3o devem ser utilizados como terapéutica Unica para pacientes com vias acessorias
capazes de rapida condugdo durante a FA, o que também se aplica a digoxina, que também
nao deve ser utilizada nesta situagcdo. Nao ha estudos que provem a eficacia a curto ou longo
prazo da procainamida ou quinidina (classe IA), no tratamento da taquicardia AV por
reentrada ('1%9),

Pelo eventual risco ¢ inconveniéncia da utilizagdo destes farmacos, o EEF e a ablagao
poderdo constituir uma hipotese mais atractiva. Desta forma, os pacientes devem ser
devidamente informados, acerca dos riscos e beneficios da ablagdo comparativamente ao

tratamento farmacologico crénico, e deve-lhes ser dada a hipétese de decidir .

10.4 Terapéutica da fibrilhacdo auricular

. . ~ ’ 1
O tratamento da FA difere consoante o paciente tenha ou néo a Sindrome de WPW (7.
O principio basico do tratamento da FA no paciente com a Sindrome WPW consiste
no prolongamento do periodo refractario anterdgrado da via acessoria relativamente ao nddulo
AV, o que causa diminuicdo da frequéncia da transmissdo do impulso através da via
, . .. . n . . 1
acessoria, diminuindo consequentemente a frequéncia ventricular 7.
Pacientes que apresentem FA e compromisso hemodindmico devem ser submetidos a
Y . 5 VAnprian (23,17)
imediata cardioversao eléctrica .

Os agentes farmacologicos que permitem reduzir a conducdo anterdgrada através da

via acessoria e que permitem restabelecer o ritmo sinusal podem ser utilizados ©, sendo que a
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administracao de procainamida constitui o tratamento de escolha, havendo, no entanto, outros

agentes com eficacia demonstrada !*%.

) an

A procainamida (17mg/Kg IV sem exceder 50 mg/min ¢ um bloqueador do canal

(106)

de soédio, pertencendo a classe IA dos farmacos anti-arritmicos , que bloqueia a via

acessoria '”, diminuindo a frequéncia ventricular e permitindo a conversdo a ritmo sinusal
(106)

A amiodarona, farmaco anti-arritmico de classe III, prolonga a duragdo do potencial de
accdo e o intervalo QT. Nao deve ser a primeira escolha na fibrilhagdo auricular, na medida
em que a sua accdo inicial quando administrada por via intra-venosa ¢ vagomimética,
podendo assim acelerar a condugdo através da via acessoria, ndo sendo, por esse motivo,
recomendada por muitas autoridades como tratamento inicial da fibrilhagdo auricular na
Sindrome de WPW ©. A amiodarona foi recomendada na presenga de funcdo ventricular
diminuida, mas apresenta inicio de ac¢do lento e tempo de semi-vida longo .

A propafenona ¢ superior a procainamida na diminui¢do imediata da frequéncia
ventricular da FA, mas a procainamida pode ser mais efectiva a terminar a arritmia *'°.

A disopiramida ¢ um bloqueador do canal de sodio, pertencendo a classe IA dos
farmacos anti-arritmicos . Foi estudada em 45 pacientes com Sindrome de WPW, em
episodios de FA, tendo-se observado o prolongamento da média dos intervalos RR,
cardioversdo em 82% dos pacientes e desaparecimento da pré-excitagdo em 9 pacientes %%

O dofetilide e ibutilide sdo anti-arritmicos de classe III, responsaveis pelo
prolongamento da duragdo do potencial de acgio '°”. Um estudo demonstrou que o dofetilide
foi seguro e eficaz na conversdo da fibrilhag¢@o auricular a ritmo sinusal com 82% de sucesso

1 . oqe y . ~ .
( 06), enquanto, noutros estudos, o ibutilide demonstrou eficacia na conversdo da FA a ritmo

. . . . . 1
sinusal, em 95% dos casos, sem efeitos adversos significativos (106)
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A flecainida ¢ um bloqueador do canal de sodio (classe IC) que também pode ser
usada na FA associada a pré-excitagdo %%,

O sulfato de magnésio ndo ¢ actualmente recomendado no tratamento desta arritmia,
sendo que anteriormente era utilizado para reduzir a resposta ventricular a FA, apds
administracdo inadvertida de digoxina %%,

O uso da adenosina, também ndo tem fundamento no contexto da FA associada a pré-
excita¢do, a semelhanga dos farmacos com acg¢do primaria no nédulo AV. Apesar disso, a
adenosina ¢ ocasionalmente administrada inapropriadamente por diagnodstico incorrecto
devido a apresentacdo da FA com taquicardia de complexos largos 1.

No ambito da FA, devem ser evitados todos os agentes farmacoldgicos bloqueadores
do ndédulo AV, nomeadamente antagonistas dos canais de calcio, como o verapamil ou o
diltiazem, B-bloqueantes ¢ digoxina ®. Estes farmacos prolongam o periodo refractario do
nédulo AV, o que pode causar um aumento na resposta ventricular, com risco consequente de
fibrilhagdo ventricular 7.

Depois do restabelecimento do ritmo sinusal, se os pacientes apresentarem risco
aumentado de morte subita cardiaca, ou recusarem a terapéutica médica com farmacos anti-
)

, . . y e ~ 2
arritmcos, devem ser submetidos a estudo electrofisiologico e ablagio .

10.5 Tratamento da taguicardia supraventricular paroxistica

O tratamento da taquicardia supraventricular paroxistica consiste na interrup¢do do
circuito de reentrada .

No paciente com instabilidade hemodindmica, manifestada por perfusdo sistémica
alterada, alteracdo do estado mental, dor tordcica isquémica e/ou dispneia por edema
pulmonar agudo, deve ser aplicada cardioversio eléctrica ©.

No paciente hemodinamicamente estavel, a primeira intervengdo terapéutica deve

consistir na aplicagdo de manobras vagais (massagem do seio carotideo, manobra de Valsalva,
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imersdo da face em agua fria), com o objectivo de bloquear temporariamente a condugdo
através do nodulo AV 'V, As manobras vagais sdo mais eficazes quando aplicadas logo apos
o inicio da taquicardia, porque o tonus simpatico tende a aumentar durante a taquicardia 'V,
Se as manobras vagais nao se revelarem eficazes, o proximo passo terapéutico deve consistir
na utilizacdo de farmacos responsaveis por prolongar o periodo refractario do nédulo AV. A
primeira escolha deve ser a adenosina, um nucléosido de purina com tempo de semi-vida
curto, que bloqueia o nédulo AV, interrompendo o circuito de reentrada “*'®. Devem ser
administradas 6 mg de adenosina em bolus intravenoso, € no caso de esta administracao se
revelar insuficiente, devem ser administradas 12 mg pela mesma via de administracdo 7. A
administracdo de adenosina em pacientes com a Sindrome de WPW deve ser limitada a
instalagdes médicas com equipamento de reanimagdo, pois este farmaco pode induzir
fibrilhacdo ou flutter auriculares em 12% dos pacientes, o que pode resultar numa rapida
resposta ventricular 2.

No caso de a adenosina nao se revelar eficaz, torna-se importante distinguir entre
taquicardia de complexo QRS estreito (taquicardia reciproca ortodromica) e largo (taquicardia
reciproca antidromica). O tratamento farmacoldgico da taquicardia ortodromica pode ser
realizado com multiplos farmacos, nomeadamente antagonistas dos canais de calcio, B-
bloqueantes, digoxina e farmacos anti-arritmicos de classe IC ). Na presenca de taquicardia
antidromica, o agente de primeira escolha deve ser a procainamida “*''". Agentes como
antagonistas dos canais de célcio, B-bloqueantes e digoxina, que actuam primariamente no
nédulo AV, sdo relativamente contra-indicados, pelo facto de facilitarem e condugdo pela via
(49,1 12).

acessoria, podendo desencadear fibrilhagdo ventricular

10.6 Terapéutica em criancas com Sindrome de WPW

Para criancas sintomaticas com a Sindrome de WPW, o tratamento de escolha ¢ a

ablacdo por catéter com radiofrequéncia ®. De facto, Garson e Kanter, através de um modelo
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de custo-efectividade, mostraram que para criangas com idade igual ou superior a cinco anos
com a Sindrome de WPW e taquicardia supraventricular, a ablacao por catéter foi superior a

, . A . , - o, . (113) . , . ~ . o)
estratégias terpéuticas médicas ou cirurgicas . Criangas com pré-excitacdo assintomatica,
podem ser avaliadas por problemas médicos ndo relacionados ®. No caso de estas criangas
serem diagnosticadas, acidentalmente, com via acessdria com periodo refractario curto, um
EEF e ablacdo por catéter devem ser adiados até aos dez anos de idade, com o objectivo de
evitar a criagdo de uma lesdo de ablagdo relativamente grande em relagdo ao tamanho do

~ 2 . . ~ ~ ey .
coragdo . Apesar disso, ainda permanece controversa a questio da extrapolagio dos critérios
(114)

para estratificagdo do risco de pacientes adultos, para a populagao pediatrica

10.7 Abordagem terapéutica do paciente assintomatico

Enquanto que a recomendagdo para ablacdo por catéter com radiofrequéncia em
pacientes sintomadticos com a Sindrome de WPW estd bem estabelecida, a utilizacdo de
ablacdo por catéter com radiofrequéncia é uma questdo muito controversa em pacientes
acidentalmente diagnosticados como tendo padrio WPW num ECG de rotina. Como estes
pacientes ndo apresentam sintomas, a razdo principal para considerar a intervengdo ¢ o
pequeno, mas documentado, risco de morte stbita V.

Munger et al. ' estudaram a incidéncia de morte sibita cardiaca numa populacio, na
qual todos os pacientes com pré-excitagdo foram incluidos, independentemente da idade, sexo
ou presenca de sintomas, ¢ demonstraram que ndo ocorreu nenhum caso de morte subita
cardiaca no grupo de pacientes inicialmente assintomaticos durante o periodo de seguimento
clinico ™. Um estudo de histéria natural prospectivo da Sindrome de WPW também ndo
demonstrou nenhum caso de morte stbita cardiaca em pacientes assintomaticos 42 De facto,
a incidéncia de morte subita cardiaca nestes pacientes afigura-se bastante baixa. Contudo,

quando ocorre ¢ geralmente em individuos jovens saudaveis. Isto levou alguns

electrofisiologistas a recomendar a realizacdo de estudos invasivos, no caso dos testes nao
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invasivos ndo sugerirem baixo risco . No entanto, outros electrofisiologistas argumentam
que pelo facto da incidéncia da morte subita nestes pacientes ser extremamente baixa e porque
os EEF diagnosticos sao de utilizagcdo predictiva limitada, ndo se devem realizar EEF em
pacientes assintomaticos, a menos que haja historia familiar de morte subita cardiaca ou os
pacientes desempenhem determinadas profissdes como pilotagem de linhas aéreas comerciais

@

ou atletismo de competicao Assim, a estratégia de tratamento para pacientes

(48)

assintomaticos com pré-excitagdo ventricular ¢ uma questdo controversa * , sendo que

artigos recentes publicados por Pappone et al. tornaram necessério reavaliar esta questio ©%.

O primeiro passo a efectuar, num paciente assintomatico com padrao
electrocardiografico WPW obtido acidentalmente, ¢ determinar, através de métodos nao
invasivos, o risco de fibrilhagdo ventricular, que estd dependente do periodo refractario
anterogrado da via acessoria ®?. Se o paciente apresenta baixo risco, deve-lhe ser dada uma
explicagdo acerca dos achados no ECG e deve-lhe ser fornecida uma copia deste, com uma
anotacdo clinica, com vista a evitar futuros diagnosticos incorrectos de enfarte do miocardio
(54).

Até ao momento, se os métodos ndo invasivos sugeriam um periodo refractario curto
anterégrado da via acessoria, a decisdo de aconselhar estudos invasivos ou ablacdo por
catéter, era tomada individualmente, dependendo da idade do paciente, localizacdo da via
acessoria e factores socio-profissionais. Uma vez que ndo se trata de um procedimento isento
de riscos, a ablagdo por catéter ndo pode ser indicada por rotina nos pacientes assintomaticos
com a Sindrome de WPW ©%.

Publicag¢des recentes de Pappone et al. tornaram necessario rever algumas questdes
subjacentes a abordagem do paciente assintomatico com WPW ©. Num primeiro estudo ©,

pacientes assintomaticos, com idades compreendidas entre os 7 ¢ 63 anos de idade, foram

submetidos a estudo invasivo. Durante o EEF, o periodo refractario anterégrado da via
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acessoria foi determinado e o inicio da taquicardia foi tentado através de pacing auricular e
ventricular. Ao segundo EEF, foram submetidos 162 pacientes. Durante o seguimento clinico
apenas 4 dos 115 pacientes nao indutiveis, desenvolveram taquicardia supraventricular
paroxistica sintomatica. Pelo contario, 29 dos 47 pacientes indutiveis desenvolveram quer
taquicardia supraventricular (21 pacientes) quer FA (8 pacientes). Dos oito pacientes com
episodios sintomaticos de FA, dois tiveram episodios de fibrilhagdo ventricular com
reanimagdo com sucesso, enquanto outro paciente teve mesmo morte subita devido a

fibrilhacdo ventricular. Estes trés pacientes eram indutiveis para taquicardia AV por reentrada

51) (116)

e fibrilhacdo auricular ©". Posteriormente, Pappone et al. publicaram um estudo
randomizado de ablacdo por catéter em pacientes assintomaticos com a Sindrome de WPW.
Dos 224 pacientes assintomaticos, submetidos a estudo semelhante ao do publicacdo prévia,
72 pacientes foram randomizados a abla¢do por catéter com radiofrequéncia (37 pacientes) ¢ a
auséncia de terapéutica (35 pacientes). Durante o seguimento clinico, 2 dos 37 pacientes

submetidos a ablagdo tiveram um evento arritmico, enquanto que 21 dos 35 pacientes do

grupo controlo desenvolveram eventos arritmicos, com um paciente reanimado com sucesso

(116) (117)

de episddio de fibrilhagdo ventricular Mais recentemente, Pappone et al.
descreveram métodos invasivos e ablagdo por catéter em criangas com WPW assintomatico.
Das 165 criangas, 60 foram consideradas de alto risco para arritmias e foram convidadas a
participar num estudo randomizado com recurso a ablagdo por catéter da via acessoria ou
auséncia de tratamento. Das 60 criangas, 13 foram retiradas do estudo, pelos pais, 20 foram
submetidas a ablagdo profilactica e 27 ndo foram sujeitas a qualquer tratamento. Durante o
seguimento clinico, nenhum paciente do grupo submetido a ablagdo teve recorréncia da pré-
excitagdo ventricular e s6 1 paciente teve taquicardia supraventricular utilizando uma via

acessoria, oculta, postero-septal. Os pacientes do grupo controlo continuaram com pré-

excitagdo ventricular e 7 apresentaram arritmias sintomaticas. Para além disso, 5 pacientes
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aparentemente assintomaticos no grupo controlo, demonstraram episddios silenciosos de
fibrilhagdo auricular sustentada, no exame Holter, tendo permanecido assintomaticos, apesar
das extremamente rapidas respostas ventriculares. No grupo controlo, 3 criangas tiveram
fibrilhacdo ventricular, que levou a morte de uma crianca '”. Os resultados destes artigos
publicados por Pappone et al., tornaram necessaria a reavaliagdo da abordagem terapéutica
dos pacientes assintomaticos com WPW 4,

As mais recentes guidelines do American College of Cardiology e European Society of
Cardiology, relativamente a abordagem dos pacientes com WPW assintomaticos, fazem
alusdo a recomendag¢do de auséncia de terapéutica (indicacdo I com nivel de evidéncia C), ou
ablacdo por catéter, (indicacdo Ila, com nivel de evidéncia B), referindo que a decisdo de
ablacdo de vias em pacientes com profissdes de alto risco (pilotos, motoristas, mergulhadores)
deve ser tomada com base nas consideracdes clinicas individuais ©?.

De acordo com a NASPE Expert Consensus Conference, o padrao WPW no ECG de
paciente assintomatico sem taquicardia reconhecida, constitui uma indica¢do de classe IIb
para ablacdo por catéter em criancas com mais de 5 anos de idade e uma indicacdo de classe
I1I em criancas mais jovens "'®.

Segundo as recomendacdes para participagcdo em desportos de competigdo para atletas
com doenga cardiovascular, os atletas com WPW assintomatico devem ser submetidos a EEF,
sendo que a ablacdo das vias acessorias ¢ recomendada, mas ndo mandatoria. Dadas as
elevadas taxas de sucesso e baixa incidéncia de complicacdes, a ablagdo por catéter da via
acessoria deve ser o tratamento de primeira linha para atletas, mesmo assintomaticos com pré-
excita¢dao, mas a decisdo deve ser tomada numa base individual. Os atletas assintomaticos de

baixo risco ¢ nao submetidos a ablagdo podem praticar todos os desportos, a excepc¢ao das

modalidades desportivas consideradas de elevado risco, nomeadamente automobilismo,
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ciclismo, motociclismo, mergulho, sky aquatico, windsurf, snowboard, sky alpino, alpinismo,

hipismo, desportos de inverno com utilizaco de trenos (luge, bobsledding) e triatlo *%.

11.  Prognostico
A grande evolugdo ocorrida nas abordagens diagnostica e terapéutica desta Sindrome,
contribuiram para a cura de grande maioria dos pacientes, podendo estes usufruir de um bom

progndstico a longo prazo 7.
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CONCLUSAO

ApoOs a revisdo bibliografica sobre a Sindrome de Wolff-Parkinson-White ¢ possivel
concluir que apesar da sua baixa prevaléncia na populacdo geral (0,01 a 0,31%), esta
Sindrome pode originar taquiarritmias e morte subita, o que se torna particularmente
importante tendo em conta que a maioria dos pacientes permanece assintomatica ao longo da
sua vida. Para além disso, ¢ possivel concluir que ainda permanecem muitas questdes em
aberto. Serdo necessarios mais estudos, nomeadamente acerca da prevaléncia desta Sindrome
e dos seus determinantes genéticos, para que se torne possivel o desenvolvimento de novas
modalidades terapéuticas, das quais sdo exemplo a area da genética e da farmacogenomica. E,
igualmente importante, aprofundar os conhecimentos em pacientes assintomaticos, de forma a
que se chegue a um consenso relativamente a sua abordagem. Espera-se assim uma nova fase

na vertente diagndstica e terapéutica dos pacientes com Sindrome de Wolff-Parkinson-White.
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