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INTRODUCAO

Canalopatias cardiacas sao um grupo
heterogéneo de cardiopatias, relacionadas
ou nao a fatores secundarios (disturbios
eletroliticos, comorbidades, bloqueio
farmacologico). Sao causadas por mutacdes
em genes responsaveis pela codificacao de
proteinas relacionadas a canais ionicos dos
cardiomiocitos. Estes canais atuam de forma
sequencial para a conducao de correntes
despolarizantes e repolarizantes, formando
a bomba eletromecanica complexa do
coracao. As canalopatia1s3 cardiacas podem
ter repercussdes relevantes: sincope,
convulsdes, arritmias sem doencas cardiacas
subjacentes, e morte subita cardiaca (MSC) -
primeira manifestacdao em alguns casos. Sao
algumas das doencas arritmogénicas
principais que serao discutidas neste
capitulo: sindrome de Brugada #°(SBr),
sindrome do QT longo (SQTL), sindrome do
QT curto (SQTC) e taquicardia ventricular
polimérfica catecolaminérgica (TVPC).

SINDROME DE BRUGADA (SBr)

Definicao e manifestacdes clinicas:

Descrita pela primeira vez em 1992,
consiste no supradesnivelamento do
segmento ST nas derivacdes precordiais
direitas  anteriores de V1 e V2
(anteriormente descrito como V1 a V3§I7Essa
alteracao é decorrente do bloqueio de ramo
direito (BRD) devido a defeitos dos canais de
sodio, e € uma das principais causas de I\/IE%CO
em um coracdo sem alteracdes estruturais.

A patologia, que acomete 1 a cada 2.000
individuos, ocorre principalmen6t1e1 em
pacientes do sexo masculino (9:1), sendo

diagnosticada principalmente na fase adulta.
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E uma condicdo hereditaria, autossémica
dominante, e envolve genes que codificam
0S canais de sodio Na+ v1.5 das
membranas celulares das células cardiacas,
gue passam a ser disfuncionais.”

A SBr pode estar presente de forma
sintomatica e assintomatica. Quando
sintomatica, causa hipertermia, convulsdes,
sincope cardiogénica, parada cardio-
respiratoria (PCR), MSC e arritmias durante
O sono e O repouso, tendo em vista que
arritmias letais ocorrem principalmente
durante este periodo.'”"

A SBr deve ser suspeitada em pacientes
com histéria familiar de MSC em pessoa
jovem, ou com fibrilacao ventricular (FV)
idiopatica documentada, taquicardia
ventricular polimorfica (TVP) auto-
terminante, flutter ou fibrilacao atrial (FA)
abaixo de 30 anos de idade, sem que haja
alteracdo da estrutura cardiaca.®’

Eletrocardiograma (ECG)_e outros exames
complementares:

Anteriormente, eram descritos 3 tipos de
alteracoes caracteristicas da SBr,
entretanto, atualmente, o consenso de
especialistas estabelece 2 anormalidades.®

e Padrao 1 (tipo 1 ou “tipo acoberto”):
elevacdo coOncava do segmento ST,
maior ou igual a 2mm, com onda T
negativa nas derivacbes precordiais
direitas V1 e V2/ Pode ocorrer
espontaneamente ou na presenca de
agentes provocativos como bloqueador
de canal de célcio."

e Padrao 2 (tipo 2 ou “tipo seld"):
configuracao do segmento ST maior ou
igual 0,5mm, em sela e com niveis
variaveis de elevacao desse segmento,
seguido de onda T positiva em mais de
uma derivacao precordial direita.’ € um
padrao apenas sugestivo de SBr e pode
ser encontrado em outros padroes
Brugada-like, como na hipertrofia
ventricular esquerda. '
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Figura 1.Exemplificacdao dos tipos 1 - acoberto (A) e 2 -
sela (B) de Brugada. C descreve os angulos entre o
complexo QRS e o inicio do segmento ST, > 58° e a base
desse triangulo > 4mm, respectivamente. Adaptado de
Brugada et al, 2018

Para que o diagnostico seja estabelecido,
outras causas de elevacao do segmento ST
devem ser excluidas. Outros exames, como
o0 ecocardiograma basal, apesar de nao
serem necessarios ao diagndstico, devem
ser realizados para que doencas cardiacas
estruturais possam ser avaliadas. Ainda,
exames de imagem adicionais, como
ressonancia magneética, devem ser
considerados em casos complexos.6’13

Tratamento:

Apenas o0 padrao 1 € usado como
diagnodstico para SBr, portanto, pacientes
com padrdes 2 ou 3 devem ser submetidos a
testes com bloqueadores de canais de sodio
para que possam ser diagnosticados com
SBr.°

A primeira linha para terapia em pacientes
portadores de SBr e de alto risco é a
implantacao de um cardioversor
desfibrilador (CDI), de acordo com conven¢ao
internacional. *'“Segundo outros autores, o
CDI é reservado a portadores de SBr com
historico de PCR e reanimagé\o.6

O tratamento pode ser conservador,
incluindo uso de antipiréticos e evitar o uso
de medicacdes que podem provocar
alteracdes no ECG. Tais pacientes também
devem evitar intoxicacao por alcool e
substancias ilicitas.

SOCIEDADE BRASILEIRA

pDAS LIGAS DE
CARDIOLOGIA

Essas medidas, muitas vezes, sado
suficientes para o tratamento do paciente
com SBr®

Ja o farmacolégico inclui medicamentos
relacionados a quinina e hidroquinidinaé8
que possuem propriedades antiarritmicas.
Por fim, ha a ablacao por radiofrequéncia,
que tem sido sugerida como tratamento
adjuvante e esta reservada a pacientes com

choques recorrentes do CDI.

SINDROME DO QT LONGO
(SQTL)

Definicao e manifestacdes clinicas:

A SQTL descreve um grupo de disturbios
que caracterizam a canalopatia com
aumento da duracao do potencial de acao
ventricular com consequente
prolongamento do intervalo QT?4’16 Pode ter
etiologia: 1) adquirida,’ principalmente por
alguns farmacos®ou 2) congénital’em que
trés genes principais tém maior prevaléncia,
causalidade e gatilhos para os tipos 1, 2 e 3
de SQTL- na ordem: KCNQ1'"*?(exercicio),
KCNH2 (emocdao e estimulos sensoriais),
SCN5A (bradicardia).19 A SQTL pode
desencadear na torsades de pointes, um
tipo de TVP, com complexos QRS irregulares18
que parecem contorcer, rotacionar em
relacao a uma linha isoelétrica no ECG'2'ém
geral, auto-limitada, mas que pode levar a
MSC em complicac¢des, principalmente em
jovens?7'20 Pacientes podem ser
assintomaticos; sintomaticos podem
apresentar sincope (em geral, repentina) e

21
tonturas.

ECG e outros exames complementares:

A aplicacao do escore de Schwartz tem sido
utilizada para o diagnéstico,”levando em
conta os achados do ECG, da histéria clinica
e familiar. O ECG da SQTL apresenta o
intervalo QT corrigido > 480 ms (460 ms se

. , 17
paciente apresentou sincope ou PCR).
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A avaliacao da onda T e do segmento ST,
com as manifestacdes clinicas, ajudam a
classifica-la entre os tipos principais de
SQTLIA avaliacao do gendtipo complementa
o ECG nessa classificacgo - escalas
modificadas que levam esse dado em

consideracao tém sido propostas nos
sl . . 17
ultimos guidelines.
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Figura 2. ECG de paciente do sexo feminino, de 29 anos,
em uso de nadolol, BB nao-seletivo, com intervalo QT
corrigido pela formula de Bazzet de 500 ms. Adaptado de
Cano et al.

Tratamento:

A taxa anual de MSC em pacientes
assintomaticos e menor que 0,5%, mas
aumenta para 5% quando ha sincopes.”O
objetivo do tratamento é preveni-las,
diminuindo risco de MSC>'A diminuicao da
atividade fisica e atencao aos gatilhos sao
aconselhadas®”*! Betabloqueadores (BB) nao-
seletivos sao primeira opcao farmacolégica
Mexiletine pode ser adicionada a pacientes
com SQTL3"2021 Em PCR prévia, ou em
episodios de sincope ou arritmia ventricular
nao tolerada hemodinamicamente, o CDI é
indicado.” A denervacao cirurgica é opcao
para pacientes com sincopes recorrentes -
mesmo ao tratamento farmacolégico°

SINDROME DO QT CURTO
(SQTC)

Definicdo e manifestacdes clinicas:

Uma canalopatia hereditaria rara, a SQTC foi
descrita clinicamente pela primeira vez em
2000, em trés membros de uma familia que
apresentavam intervalos QT anormalmente

Os pacientes podem ser assintomaticos ou
apresentar desde eventos pré-sincopais e
palpitacbes, até sincope, arritmias atriais,
arritmias ventriculares de reentrada ou
mesmo PCR>****A maioria dos pacientes
torna-se sintomatico entre o final da
adolescénciae o inicio da vida adulta. O

encurtamento do intervalo QT pode
degenerar em FA paroxistica e/ou
taquicardia ventricular (TV) e

potencialmente levar a MSC.

ECG e exames complementares:

E diagnosticada quando o intervalo QTc é
<340 ms ou, alternativamente, deve ser
considerada se o intervalo QTc for <360 ms
juntamente com um ou mais dos seguintes:
(1) sobrevivéncia de um episodio de TV/FV,
na auséncia de doenca cardiaca; (2) uma
mutacdo patogénica confirmada; (3) historia
familiar de SQTC ou (4) historia familiar ~de
MSC com idade <40 anos (5) QTC Score >4 .
Além do intervalo QT encurtado no ECG,
ondas T altas, estreitas e pontiagudas com
auséncia quase completa®de segmento ST
também podem estar presentes . Além do
estudo genético>*>?/ para identificacdo das
mutacdes associadas , recomenda-se
realizar ionograma completo e gasometria
arterial (sobretudo se houver instabilidade
clinica) para afastar causa secundaria. Teste
ergometrico e Holter 24h sao possibilidades
de auxilio ao diagnostico, mas nem sempre
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Figura 3: ECG registrado em um episodio de sincope
mostra ritmo sinusal com frequéncia cardiaca de 83
bpm. Ha um intervalo QT encurtado (320 ms) com varias
contracBes ventriculares prematuras (CVPs) causando

curtos e ondas T pontiagudas altas nas
derivacdes precordiais do ECG.*>
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extra-sistoles R-on-T (seta vermelha). Uma CVP (seta
preta) desencadeia TVP que causa perda de consciéncia.
Adaptado de Portugal et al.
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Tratamento:
Recomenda-se implante de CDI para
pacientes com  sindromes  arritmicas

genéticas (incluindo SQTC) e PCR ou sincope
previa; e também para aqueles com historia
familiar de MSC e inducao de taquiarritmias
ventriculares, por serem considerados de
alto risco para eventos arritmicos malignos
recorrentes (possui alta letalidade). A
implantacao para prevencao primaria pode
ser considerada quando ha  alta
probabilidade pelo escore de Gollob?*"#

A quinidina pode ser um tratamento util para
casos selecionados de SQTC (principalmente
com a mutacdao KCNH2), bem como se
contraindicacao ou recusa do CD1. >

TAQUICARDIA VENTRICULAR
POLIMORFICA
CATECOLAMINERGICA (TVPC)

Definicdo e manifestacoes clinicas:

V4

E uma doenca arritmogénica hereditaria
caracterizada por episodios de TVP e
desencadeada em criancas e adultos jovens
durante esforcos ou emog¢des, na auséncia
de doenga33cc?rd|’aca estrutural ou sindromes
associadas. Mais de 50% dos pacientes com
TVPC apresentam mutacao no gene RyR2,
enquanto mutacdes relacionados a outras
proteinas ligadas a homeostase do Ca2+ -
CASQ2, CALM1, TRDN, KCNJ2 e TECRL -, sao
mais incomuns, mas geram o mesmo padrao
de arritmia. Sincope, tonturas, palpitacdes e

MSC apds estresse sdo manifestacées.”>!

ECG e outros exames complementares:

O ECG em repouso, geralmente, apresenta-
se dentro dos limites normais, embora
bradicardia sinusal e ondas U proeminentes
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podem estar presentes, mas nao
especificos. O teste ergometrico é essencial
no diagnaostico, pois, com o incremento do
esforco fisico, as arritmias aparecem,
comumente em 120 a 130 batimentos por

minuto, e, frequentemente, Sao0
extrassistoles ventriculares, geralmente
iIsoladas, intermitentes, bigeminadas e

pareadas que aumentam a densidade ao
exercicio, progredindo para episdédios de TV
nao sustentada e, caso seja mantido o
esforco, para sustentada, normalmente,
bidirecional classica, que é considerada

A . 3,17,19,32
patognomonica dessa canalopatia.
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Figura 4: ECGs de exercicio de um paciente com TVPC.
(A) Basal; (B) Arritmia ventricular bidirecional. Adaptado
de Fernandez-Falgueras et al.

Tratamento:

TVPC nao tratada apresenta mortalidade
até 30 a 50%. Ademais, episddios
precoces, pacientes diagnosticados na
infancia, naqueles nao tratados com terapia
com BB e persisténcia de ectopia complexa
com teste ergométrico, apesar do
tratamento, estdao associados a pior
prognostico. A restricao de exercicio e BB
sem atividade simpaticomimeética intrinseca
sao a terapia de primeira linha. BB nao
seletivos, como nadolol e propranolol, sao
preferidos; flecainida (indisponivel no Brasil)
deve ser considerada em adicdao aos BB
quando o controle das arritmias &

incompleto e o CDI deve ser indicado,

. . 17,30,31
principalmente, em recuperados de PCR.
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