Minieditorial

Focando no Ventriculo Direito na Sindrome PRKAG2
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O gene PRKAG2 codifica a subunidade reguladora gama
2 da protefna quinase ativada por monofosfato de adenosina
(AMPK). A AMPK tem um papel central na homeostase da
energia celular. A variagdo patogénica no PRKAG2 causa
uma sindrome autossémica dominante composta por
hipertrofia ventricular, arritmias supraventriculares, pré-
excitagao eletrocardiogréfica e anormalidades do sistema de
condugao.’? A base genética desta apresentacao sindrémica
foi descoberta em 2001.* Histologicamente ha acimulo
de glicogénio no midcito, e o padrao tipico de hipertrofia
é geralmente descrito como biventricular e concéntrico,
semelhante a outras fenocdpias metabdlicas da cardiomiopatia
hipertréfica (CMH),> com disfungao sistélica como outra
possivel caracteristica “red-flag”. As variantes patogénicas mais
frequentes sao p.Arg302Cln e p.Asn488lle." Devido a raridade
da condigao, a maioria das publicagdes consiste em pequenas
séries de casos ou relatos de casos, com poucas excegoes.
Nenhuma das publicagdes anteriores relata especificamente
os achados de imagem do ventriculo direito nessa condicao.

Expandindo seu trabalho anterior, onde os achados de
ecocardiografia 3D e imagem de strain do ventriculo esquerdo
foram descritos em uma coorte de 30 pacientes com sindrome
PRKAG2,° Pena et al.,” fornecem um breve relatério com foco
no ventriculo direito (VD), usando a mesma coorte, na edigao
atual desta Revista.
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Achados relevantes incluem uma alta prevaléncia de
hipertrofia do VD (presente em 27 de 30 pacientes), uma
reducdo mais significativa do strain basal do ventriculo
direito em comparagao com os segmentos médio e apical
e uma fragao de ejecdo do VD anormalmente baixa em 17
pacientes (que é inferior a 35% em 7). E importante ressaltar
que apenas 4 pacientes apresentaram aumento das pressoes
sistdlicas da artéria pulmonar, portanto, nao parece que as
anormalidades do VD sejam secunddrias ao aumento das
pressoes de enchimento a esquerda. Os achados esperados
inclufam pacientes com marca-passo com pior fragdo de
ejecao do VD e pior deformagao miocardica e uma correlagao
entre o strain ventricular direito e a fragcdo de ejecao.

Esses achados confirmam a impressao de hipertrofia
biventricular como caracteristica dessa condicao, em
comum com outras doencas metabdlicas.> O estudo também
mostrou alta prevaléncia de disfungao sistélica do VD,
com consequéncias clinicas e progndsticas potencialmente
significativas. Investigagbes anteriores mostraram que a
hipertrofia do VD na CMH foi correlacionada com um escore
de risco de morte stbita cardfaca calculado aumentado e
independentemente relacionado a presenca de arritmias
ventriculares.® O proximo passo relevante serd a investigagao
do impacto clinico desse envolvimento do VD em termos de
desfechos na sindrome PRKAG2.
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