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Introducao

Taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica
(TVPC) é caracterizada por episédios de sincope resultante
de taquicardia ventricular (TV) rapida (bidirecional ou
polimérfica) que ocorrem durante exercicio/emogao aguda
em individuos sem alteracoes cardiacas estruturais. A média
de idade de inicio é entre sete e nove anos, embora tenha
sido relatado inicio tardio até a quarta década de vida.
Apresentamos o paciente mais velho ja relatado com caso
indice de TVPC.

A condicao atipica do nosso paciente, ja ressaltada por
um evento muito tardio de TVPC, incluiu varios episédios
consecutivos de infecgao relacionada a dispositivo.

Relato do Caso

Um paciente do sexo masculino de 45 anos, filho de pais
consanguineos (primos em primeiro grau) e com disfungao
hepatica leve (etiologia alcodlica), foi admitido por sincope
associada a ansiedade aguda. Histéria familiar de morte
stbita (MS) foi relatada: quatro irmdos haviam morrido de
repente em idades variando entre 10-20 anos (autépsias
foram inconclusivas, mas as mortes supostamente foram
atribuidas a epilepsia). O paciente negou ter tido palpitagoes,
dispneia, sincope ou dor toracica. O exame fisico foi normal,
exceto por leves equimoses/hematomas em ambos os pés, e
eletrocardiograma basal mostrou taquicardia sinusal isolada
(devido a ansiedade). No pronto-socorro, um episédio de TV
polimérfica (TVP) sustentada (com variagao intermitente do eixo
batimento a batimento) causou uma pré-sincope (Figura 1).

Os resultados do ecocardiograma, ressondncia magnética
cardiaca e angiografia coronariana foram normais, mas o
teste ergométrico mostrou sinais de arritmias ventriculares
nao sustentadas comegando no segundo estagio do protocolo
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de Bruce (complexos ventriculares prematuros isolados,
progressivamente seguidos por bigeminismo, acoplamento
e episddios de TV nao sustentada — Figura 2). A estimulagao
elétrica programada falhou ao induzir arritmias ventriculares,
mas a infusdo de isoprenalina em doses progressivas levou a
episodios curtos e espontdneos de TVP ndo sustentada.

Sincope causada por TVP bidirecional ou induzida por
ansiedade aguda, apesar da auséncia de doenga cardiaca
estrutural ou alteragbes eletrocardiograficas basais, sugeriu
TVPC, especialmente considerando a histéria familiar de
MS e indugao precoce de arritmias ventriculares malignas
durante o teste ergométrico. No entanto, o teste genético foi
negativo para mutagdes genéticas nos genes dos receptores
de rianodina tipo 2 (RYR2) e calsequestrina (CASQ2). Um
betabloqueador foi prescrito (além de Diazepam SOS) e um
cardioversor desfibrilador implantavel (CDI) foi implantado
(o eletrodo do CDI foi inserido através da veia subclavia
esquerda). Apés o procedimento, o paciente desenvolveu
um hematoma que se resolveu de forma conservadora. Trés
semanas depois, o paciente recebeu choque do desfibrilador
apropriado para TV rapida, sem recidiva.

Testes ergométricos foram realizados nos irmaos
remanescentes do paciente. Logo apés a inducao precoce
de TV sustentada em um irmao com histéria de sincope, o
CDiI foi implantado.

Os seguintes paragrafos resumem as hospitalizagoes
posteriores:

. Meés 4: infecgao de loja causando extrusao do gerador,
exsudato positivo para Staphylococcus epidermidis
multirresistente. Tratamento de trés semanas com
vancomicina foi prematuramente interrompido (dia
18) por trombocitopenia grave/leucopenia e exantema
generalizado/prurido. O dispositivo foi extraido, mas,
uma semana depois, choque hemodinamico inesperado
(séptico/alérgico?) foi agressivamente tratado com
reposigao hidrica, dopamina, prednisolona e linezolida
(quatro semanas de tratamento). Um ecocardiograma
transesofdgico realizado duas semanas depois nao
revelou sinais de El.

° Més 6: término do tratamento de quatro semanas
com linezolida e nova erupgdo cutanea petequial
generalizada, dermatite descamativa pruriginosa, febre,
insuficiéncia renal, trombocitopenia grave. Abscesso de
loja do CDI documentado e drenado cirurgicamente.
O paciente iniciou tratamento com meropenem. As
culturas do exsudato posteriormente foram positivas
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Figura 1 - Taquicardia ventricular polimérfica com periodos intermitentes de alternéncia de eixo QRS bidirecional.
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Figura 2 - Indugéo de taquicardia ventricular durante teste ergométrico.
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para Staphylococcus aureus resistente a vancomicina, e
0 paciente apresentou reagao alérgica ao meropenem
(exantema generalizado/prurido), o qual foi substituido
por linezolida (quatro semanas de tratamento). Trés
semanas ap6s o inicio da linezolida, como o paciente
permaneceu apirético e tinha baixos niveis de
marcadores inflamatérios, o CDI foi reimplantado no
lado contralateral, e o paciente recebeu alta logo depois,
com antibioticoterapia. Uma semana depois, um novo
hematoma de loja ocorreu.

. Més 7: doze dias ap6s a alta anterior, o paciente
foi reinternado em virtude de sepse e exantema
urticariforme. Havia possibilidade de alergia a
amoxicilina (iniciada trés dias antes devido a infeccao
respiratéria), mas o ecocardiograma revelou massa
de dois centimetros quadrados aderida ao eletrodo
do desfibrilador. Paciente reiniciou tratamento com
linezolida (cinco semanas de tratamento). A massa
intracardiaca foi eliminada.

o Més 9: paciente reinternado por nova infecgao de
loja. O CDI foi extraido e novo tratamento com
antibiético iniciado. Considerando o alto risco de
reinfeccao e a preferéncia do paciente, o desfibrilador
nao foi reimplantado.

Seis meses depois, o paciente encontra-se assintomatico.
O irmao do paciente apresentou varios episédios de TV nao
sustentada durante o seguimento, mas hematoma/infecgao
de loja nao foram relatados.

Discussao

A TVPC é uma doenga arritmogénica hereditdria
potencialmente letal, caracterizada por arritmias ventriculares
mediadas adrenergicamente, tipicamente bidirecionais ou TVP,
que se manifesta especialmente em criangas e adolescentes'.
Apresentamos o caso de um paciente de 45 anos de idade
com diagnéstico de TVPC ap6s sua primeira manifestagao.

Segundo nosso conhecimento, esse é o relato de paciente
mais velho apresentando essa condigao pela primeira vez,
o que suscitou duvidas sobre o diagnéstico, especialmente
considerando o teste genético negativo para mutagoes nos
genes RYR2/CASQ?2. No entanto, o quadro clinico foi bastante
sugestivo de TVPC:

o Sincope causada por TVP durante emogao aguda;

. Alternancia de 1802 do eixo QRS batimento a batimento
(TV bidirecional), embora TV polimérfica irregular sem
alternancia estavel do vetor do QRS também tenha sido
documentada;

o Arritmias ventriculares de complexidade progressiva
durante teste ergométrico e infusao de isoprenalina;

o Auséncia de anormalidades cardfacas eletrocardiograficas
e estruturais, desequilibrio eletrolitico ou tratamento
medicamentoso potencialmente associado com TVP.

Além disso, mutagdes nos genes RYR2 e CASQ2 sao
responsaveis por somente 51-56% dos casos de TVPC, o que
demonstra significante heterogeneidade de locus. A presenga de
outros loci nao identificados/nao mapeados tem sido postulada®.
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A TVPC deve ser considerada no diagnéstico diferencial
de sincope mediada adrenergicamente em individuos
sauddaveis. A presenca/auséncia de anormalidades
estruturais do ventriculo direito deve ser avaliada para
excluir a presenga de uma rara variante de cardiomiopatia
arritmogénica do ventriculo direito (CAVD) alélica a TVPC
relacionada ao gene RYR23.

O ventriculo direito de nosso paciente mostrava
estrutura/contratilidade normais na RM e o estimulo elétrico
programado nao induziu arritmias ventriculares, ao contrario
da infusdo de isoprenalina, favorecendo a automaticidade
sensivel a catecolaminas como o mecanismo para essa TV
(ao contrdrio do mecanismo de reentrada em CAVD). A
taquicardia ventricular com acoplamento curto assemelha-se
a TVPC; no entanto, ndo ha relagdo entre os episédios
arritmicos e estimulos adrenérgicos e padrao bidirecional
tipico de TVPC?. Sincope relacionada ao exercicio também
é encontrada na variante LQT1 da sindrome do QT
longo. Esses pacientes podem ter intervalos QT normais
e, portanto, se assemelharem a TVPC, mas, geralmente,
nao apresentam arritmias ventriculares de complexidade
progressiva durante exercicio incremental®. Nao houve
alteragdes de ST-T ou prolongamento do intervalo QT
anterior as TVPs, como esperado nas sindromes de Brugada
e QT longo, respectivamente.

Os relatos de TVPC em pacientes adultos de meia-idade
sao raros. Casos graves de TVPC geralmente morrem na
infancia e as pessoas tendem a se tornar mais sedentarias apds
a formatura da escola, dificultando o diagnéstico. Doencas
cardiacas autossomicas dominantes (possivelmente, mas ndo
necessariamente 0 nosso caso) mostram grande variedade em
termos de gravidade e idade de inicio. A apresentacao clinica
dentro de certo cla pode variar muito entre os membros da
familia, o que pode ser explicado pela genética (inicio mais
cedo, com mutagdes multilocus e heterozigotos duplos) e
fatores ambientais modificadores®.

O risco de vida de novos episédios de El em sobreviventes
de endocardite infecciosa varia entre 2-22%’. A “reincidéncia”
sugere um episédio tratado de forma incompleta, resultando
no aparecimento dos microrganismos originais a partir
de fontes protegidas (prétese/dispositivos intracardiacos),
exigindo uma busca pelo foco de infeccao persistente,
curso de tratamento mais longo ou intervencao cirtirgica. A
“reinfeccao” sugere infecgdo com novo microrganismo.

A necessidade de diferenciagao precisa entre reincidéncia/
reinfeccao, de preferéncia usando a metodologia de tipagem
molecular de cepas, deve ser reforcada, considerando
0 seu impacto terapéutico. A reinfecgdo com a cepa
colonizadora persistente de S. aureus poderia dar a impressao
errébnea de reincidéncia e um episédio de El pode ser
policlonal, embora envolvendo uma (nica espécie, como
relatado para Staphylococcus epidermidis®. Considerando
que a policlonalidade interfere com a sensibilidade a
antibioticoterapia, essa observacdo tem consequéncias
importantes para o tratamento de El relacionado a
dispositivo cardiaco por Staphylococcus coagulase-negativos
(S. epidermidis) e sugere a necessidade de testes abrangentes
de sensibilidade a antibiéticos.
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Nosso paciente apresentou tanto a reincidéncia de infecgao
quanto reinfecgdo. Seguimos as orientagbes da ESC sobre El
(tratamento antibidtico prolongado, a remogao do dispositivo,
reimplante adiado para permitir semanas de tratamento com
antibidticos, reimplante do lado contralateral), mas graves
reagoes alérgicas e intolerancia a vancomicina/meropenem
foram limitantes. O foco potencialmente persistente/
resistente de infeccao associado ao eletrodo de desfibrilacao
e a caracteristica policlonal da infeccao também podem
ter desempenhado fungdo no quadro. As possibilidades de
imunodeficiéncia e discrasia hemorragica (principalmente
da hemostasia secundaria) foram consideradas, ja que nosso
paciente era filho de pais consanguineos, que eram primos em
primeiro grau. A presenga de hematoma, imunodeficiéncia e
instrumentacgao/revisao de loja aumentam o risco de infecgao
de loja recorrente ou El relacionada a dispositivo®.

A implantagdo epicdrdica do sistema de desfibrilagao
foi considerada. Contudo, a colocagdo do coil no espago
pericardico pode levar a pericardite, aderéncias/infeccao,
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