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Morte Subita Cardiaca e Sindrome do QT Curto

Sudden Cardiac Death and Short QT Syndrome
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Introducao

A abordagem de pacientes recuperados de morte
stbita (MS) baseia-se em investigacao diagndstica visando
a identificagdo de cardiopatias estruturais e a exclusao
de distGrbios metabdlicos ou doengas nao cardiacas.
Apbés exclusdo dessas patologias, depara-se com a morte
stbita cardiaca (MSC) sem doencga cardiaca estrutural,
na qual doengas elétricas do coragdo e cardiopatias
latentes respondem por até 56% dos casos, com o restante
permanecendo como de causa idiopatica’. Este dltimo grupo
tem sido progressivamente reduzido em virtude da crescente
caracterizagdo de mecanismos moleculares geradores de
arritmias potencialmente letais. Relata-se o caso de jovem
recuperado de MSC, sem cardiopatia estrutural evidente,
por provavel doenca elétrica do coragao associada a feixe
anoémalo oculto, sendo ambos os diagndsticos possiveis por
meios disponiveis na pratica clinica.

Relato do Caso

Masculino, branco, 23 anos, solteiro, técnico em
impressao, encaminhado com histéria de, ha trés meses,
ter apresentado palpitagoes intensas e logo apés perda
da consciéncia durante partida de futebol de que
participava. Segundo relato de testemunhas, o paciente
foi levado a Unidade Bdésica de Satde (trajeto de cinco
minutos) por estar inconsciente e sem resposta a estimulos,
sendo constatada parada cardiorrespiratéria (PCR) em
assistolia, conforme relatério de médico presente ao
evento. Manobras de ressuscitagao cardiopulmonar
foram iniciadas, com tempo total descrito de PCR de
25 minutos. Encaminhado a UTI de sua cidade, onde foi
tratado com hipotermia induzida (32-349C) por 24 h.
Houve recuperacao neurolégica completa e recebeu alta
hospitalar em cinco dias.

Paciente relatou que desde os 14 anos apresentava
palpitagbes taquicardicas desencadeadas por grandes esforgos
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com duragdo de 30-40 minutos, sem sintomas associados e
que melhoravam com o repouso. Relatou ainda dois episédios
de perda da consciéncia: aos 18 anos, enquanto nadava,
apresentou palpitagdes, sem outros sintomas associados;
logo apés sair da piscina perdeu a consciéncia, com rapida
recuperagao e sem confusdo mental ou liberagdo esfincteriana;
aos 19 anos, enquanto jogava futebol, apresentou sincope com
as mesmas caracteristicas.

Nao apresentava outras doengas conhecidas ou histéria
de MS na familia. Negava etilismo, tabagismo, uso de
drogas ilicitas ou medicagdes. Ao exame fisico, nao foram
observadas anormalidades, especialmente no aparelho
cardiovascular. Internado para investigagdo, o paciente
apresentou os resultados:

- Eletrocardiograma (ECG): Ritmo sinusal, 55 bpm,
intervalo PR 130 ms, QRS 60 ms, QTc 349 ms (método de
méxima inclinagao e férmula de Framingham), intervalo ponto
J- pico onda T 220 ms (Figura 1).

- Teste ergométrico: Protocolo Rampa (4,5 km/h a
9 km/h/ 6% a 16%); 15,7 MET. FC maxima: 200 bpm.
Auséncia de arritmias. FC e Intervalos QTc pré-esforgo, pico
e recuperacao, respectivamente: 94 bpm, 431 ms; 200 bpm,
422 ms; 130 bpm, 404 ms.

- Holter: Ritmo sinusal. FC média: 79 bpm; minima,
53 bpm (sono) e maxima de 179 bpm (assistindo a jogo).
Variabilidade RR normal. Duas extrassistoles ventriculares
isoladas. Extrassistoles atriais raras*.

- Ecocardiograma: Camaras cardiacas dentro dos limites
da normalidade, fracdo de ejecdo de 77%, mobilidade
segmentar preservada.

- Ressonancia magnética do coracao: Fragao de ejecao:
67% (ventriculo esquerdo) e 60% (ventriculo direito).
Coragao morfologicamente normal. Auséncia de alteragdes
regionais de contratilidade. Auséncia de areas de realce
tardio no miocardio apés contraste paramagnético.

- Cateterismo cardiaco: Artérias coronarias com origem e
trajeto normais e isentas de lesdes obstrutivas.

- Estudo eletrofisiolégico: Intervalos de condugao AH e
HV normais (AH = 70 ms; HV = 38 ms)

Estimulacao atrial: ativacdao ventricular através do
né AV; Ponto de Wenckebach normal (350 ms). Indugao
de taquicardia por reentrada atrioventricular (TAV)
ortodromica com ativagao atrial retrégrada com maior
precocidade no eletrograma do seio corondrio distal (via
acessoria de condugao retrégrada exclusiva em porgao
lateral de anel mitral) (Figura 1).
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Estimulacao ventricular: ativagao atrial retrégrada
excéntrica, com maior precocidade no eletrograma do
seio coronario distal (Figura 1).

Realizada ablagao por radiofrequéncia da via acessoria.

Medidas de intervalo QTc (férmula de Bazett): 338 ms
(pré-ablagao), 388 ms (ap6s ablacdo) e 342 ms apés
isoproterenol (3 mcg/kg/min).

Estimulacao ventricular programada (apés ablacao
da via acesséria): protocolos de estimulagdo ventricular
direita (4pice) com ciclos basicos de 600, 500 e 430 ms
e com até 3 extra-estimulos (intervalo de acoplamento
minimo: 200 ms) sem inducao de taquiarritmias
ventriculares. Periodo refratdrio ventricular < 200 ms.

Implantado cardiodesfibrilador (CDI), tendo em vista
episédio documentado de MSC em paciente com QTc curto.
Até o momento (nove meses de seguimento), paciente nao
apresentou novos eventos.

Discussao

Morte sibita cardiaca em pacientes sem cardiopatia
estrutural constitui grande desafio da pratica clinica.
Nas Gltimas décadas, adicionaram-se novos conhecimentos
a este tema, permitindo a identificagdo da causa
subjacente em muitos casos. E essencial o reconhecimento
de condigoes e caracteristicas que predispoem a MSC
e, uma vez excluidas patologias cardiovasculares
estruturalmente manifestas, doencas elétricas do coragdo
e causas estruturais latentes devem ser pesquisadas.
Estima-se que até 10% dos sobreviventes de MSC possuam
doenca elétrica do coracao?.

O caso clinico apresentado possui, por critérios padronizados,
alta probabilidade de se enquadrar no diagnéstico de sindrome
do QT curto (SQTCO). Esta entidade foi caracterizada em 20003
como um distirbio de canais elétricos, de base hereditaria
autossdmica dominante, onde tipicamente se detecta intervalo
QT anormalmente curto e propensao ao desenvolvimento
de arritmias ventriculares potencialmente letais®. Ja foram
descritos cinco genes codificadores de funcionamento normal
ou anormal dos canais i6nicos de potéssio (KCNH2, KCNQT,
KCNJ2) e calcio (CACNATc, CACNB2b) envolvidos na geragao
do potencial de acao®.

O ECG é a principal ferramenta diagnéstica, porém o cut-off
apropriado do intervalo QTc é controverso. A prevaléncia
de padrao de QQTc curto na populagao geral foi avaliada em
diversos estudos e verificou-se uma interseccao entre valores
da populagao geral e pacientes com SQTC®. Assim, critérios
diagnésticos foram sugeridos no intuito de aumentar a acuracia
do reconhecimento da doencga’, considerando ECG, histéria
clinica, histéria familiar e genétipo (Tabela 1). O paciente deste
relato atingiu 4 pontos, indicativo de alta probabilidade pela
soma dos pontos relativos ao QTc (< 350 ms) e MSC. Em 33%
dos casos, a apresentagao inicial € a MSC e 80% dos pacientes
possuem histéria familiar ou pessoal de MSC?.

O Holter é Gtil na avaliagao prognéstica, pela documentagao
de taquicardia ventricular e fibrilagao atrial (FA). O papel do
EEF na estratificagao de risco ainda requer maior investigagao
e periodos refratarios curtos durante estimulagao programada
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Tabela 1 - Critérios diagnésticos propostos por Giustetto e cols. (ref. 7)

Critérios Pontos
QTC

<370 1
<350

<330

w | N

Intervalo ponto J- pico onda T < 120 ms

Historia Clinica

Historia de Morte subita cardiaca 2

TV polimérfica ou FV documentadas 2

Sincope inexplicada 1

Fibrilagao atrial 1

Historia familiar

Parente de primeiro ou segundo grau com alta
probabilidade de SQTC

Parente de primeiro ou segundo grau com autépsia
negativa para MSC

Sindrome da MS do infante 1

Genodtipo

Genétipo positivo 2

Mutagao de significado indeterminado em gene culpado 1

>= 4 pontos: alta probabilidade; 3 pontos: probabilidade intermediaria;

<= 2 pontos: baixa probabilidade. Minimo de 1 ponto no critério de ECG deve ser
obtido. Histéria clinica: pontos somente para 1 das 3 primeiras caracteristicas.
Histéria familiar: pontos s6 podem ser obtidos uma vez nessa segéo

indicam a vulnerabilidade em apresentar TV polimérfica/FV
espontdnea. No seguimento dos pacientes com SQTC, TV
polimérfica/ FV foram induzidas em apenas 60%”°.

O tratamento tem como esteio o CDI, com base no
elevado percentual de casos que apresentam MSC, ainda que
empiricamente. Em estudo de seguimento longitudinal com
53 pacientes, Giustetto e cols. verificaram taxa de recorréncia anual
de 4,9% de eventos arritmicos. Além disso, a administracdo de
hidroquinidina mostrou-se efetiva em aumentar o intervalo QTc e
prevenir FV. Cabe ainda comentar que a presenca de repolarizacdo
precoce em pacientes com SQTC é mais prevalente que na
populacao geral e denota maior risco de eventos arritmicos.

O diagnéstico de uma via acessoria oculta lateral esquerda
associada nunca foi previamente descrita em associagao com
SQTC e nao ha descricao na literatura de MSC por TAV mediada
por via acesséria de condugao exclusivamente retrograda, pela
consequente impossibilidade de apresentar FA pré-excitada.
E relevante destacar que os pacientes com SQTC apresentam
alta incidéncia de FA, ndo detectado no paciente deste relato.
Contudo, ha que se considerar que, neste caso particular, a
taquicardia mediada por via acesséria em situacao adrenérgica
pode ter contribuido para a ocorréncia da MSC. A elevagao da
FC pode promover redugao do periodo refratario ventricular,
possibilitando o surgimento de arritmia potencialmente
letal. Estd também descrito na literatura o encurtamento do
intervalo QT por estimulacao adrenérgica alterando o equilibrio
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autondmico, neste caso provavelmente devido a liberagao de
catecolaminas durante o esforgo. Outra possibilidade € a via
acessoria ser apenas um detalhe fisiopatoldgico coincidente,
mas nao contribuinte para a MSC. Ademais, o paciente
permaneceu assintomético apés ablagao, fato que coloca a
TAV como provavel mecanismo responsavel pelas palpitagoes.

Assim, o caso clinico apresentado é singular, tendo em
vista a associagdo de muito provavel SQTC, com padrao
de repolarizagdo precoce e via acesséria lateral esquerda
oculta. Deve-se também ressaltar que a avaliacao adequada
da repolarizacao ventricular é de extrema importancia para o
diagndstico das sindromes de repolarizagao anémala.
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