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SINDROME DO INTERVALO QT LONGO.

ANTONIO CARLOS LOPES *, JOSE JOAQUIM BRILHANTE **, ELIAS KNOBEL ***, ROBERTO ZEBALLOS ****,
JORGE R. PAGURA **** MANSUR GEBARA ******

E apresentado o caso de um paciente jovem portador de sindrome do QT
longo de natureza congénita. A sindrome consiste de duas formas, uma
congénita e outra adquirida, sendo a primeira provavelmente decorrente de
um desequilibrio na inervacéo simpatica do coragdo. O tratamento da forma
congénita com betabloqueador e alcoolizacdo do ganglio estrelado esquerdo
e dos trés a quatro primeiros ganglios toréacicos encurtaram o intervalo QT e
aumentaram o limiar de fibrilacdo ventricular. Atualmente o paciente tem

vida normal.

A sindrome do QT longo é caracterizada pelo aumento
do intervalo QT (QTc superior a 0,44s'), sincope e morte
subital®. Outros sintomas, tais como sensagéo de voar,
adormecimento, desorientacdo, ansiedade, sudorese,
pal pitagéo, angina e dor abdominal poderdo também estar
presentest®?®,

A sindrome pode ser congénita, associada ou ndo a
surdez, idiopética e adquirida, e sua incidéncia &
relativamente rara, sendo poucos os casos referidos na
literatura®®.

O objetivo deste artigo é apresentar 0 caso de um
paciente de 15 anos que desde os 3 apresentava sincopes
e no qual o tratamento com betabloqueador associado ao
bloqueio do ganglio estrelado esquerdo e 3 primeiros
torécicostem permitido a0 mesmo levar vidaabsol utamente
normal.

APRESENTACAODOCASO

D. M., branco, masculino, 15 anos, que aos 3 anos
passou a apresentar perdas momentaneas de cons-
ciéncia, tendo sido tratado como portador de sindro-
me comicial até aos 8 anos, quando durante umadas
crises foi internado na UTI do Hospital Israelita

Albert Einsten e constatado ritmo cardiaco lento,
com periodos de arritmia cardiaca. Nao havia casos
semelhantes na familia e o paciente tinha nascido a
termo sem complicac¢des, ndo havendo consan-
glinidade.

O exame clinico e cardiol6gico na época e atual-
mente sdo normais, chamando a atencéo apenas a
frequéncia cardiaca que varia de 50 a 60 bpm em re-
pouso.

O ecodopplercardiogramae o RX detérax sdo normais;
0 eletrocardiograma mostra bradicardia sinusal com o
intervalo QTc longo (0,52s) e ondas T invertidas,
assimétricase por vezeshizarras (fig. 1).

O paciente passou a ser medicado com propranol ol
e benzodiazepinico tendo permanecido assintomati-
co, com vida normal, durante 3 anos, quando as
crises de perda de consciéncia tornaram-se
subentrantes, sempre acompanhadas de taquicardia
e/ou fibrilacdo ventricular refratarias a xilocaina
endovenosa.

A infiltracdo com Xxilocaina do ganglio estrelado
esquerdo fez as crises desaparecerem durante horas,
0 que levou a recorrer a alcoolizacdo desse ganglio
e dos 3 primeiros torécicos. Apds tal procedimento
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Fig. 1 - Eletrocardiograma caracteristico da sindrome do intervalo
QT longo (QTc=0,52 s, ondas T invertidas, assimétricas, bizarras).

0 paciente permaneceu assintomético, tendo a arritmia
cardiaca desaparecido completamente, e o intervalo QTc
encurtado (0,47s).

Hoje o paciente faz uso de 120 mg de propranolol
e 15 mg de benzodiazepinicos por dia. A
monitorizagdo do ritmo cardiaco pelo sistema Holter
tem mostrado que, mesmo durante os esforcos, ndo
haarritmia.

DISCUSSAO

A sindrome do QT longo pode ser congénita ou
adquirida, havendo, no primeiro grupo, quatro variedades:
a) sindrome cardioauditiva, descritapelaprimeiravez por
Jervelle Lage-Neilsen em 19572, também denominada
surdoauditiva, ela consiste de intervalo QT longo, surdez
pleural, episodios de sincope acarretados por fibrilacdo
ventricular ou assistolia'”*® e morte stbita® %?; trata-se de
doenca de heranca autossdmica recessiva; b) Romano e
col.* e Ward® descreveram umasindrome semel hante, sem
perda de audic¢do, com heranga autossdmica dominante®
19.20 @ 3 vezes mais freqliente que a associada a surdez®; )
von Bermuth e col.?* descreveram uma variante
caracterizada pela presenca de taquicardia com
caracteristicafamiliar, em queointervalo QT énormal em
repouso mas aumenta com o esforgo, sendo heranca
autossdbmicadominante? ; d) aquartavariedade apresenta
comportamento semelhante, as anteriores, ndo sendo,
contudo, de natureza hereditaria, 0 que mostra que uma
mutacdo, espontanea pode levar a aumento do intervalo
QT 17102325

A formaadquiridapode ocorrer em miocardiopatias, nas
alteragdes do equilibrio hidroeletrolitico (hipocalemia e
hipomagnesia), no uso de drogas antiarritmicas (quinidina),
defenotiazinicos, de compostostriciclicose em ateracbes
neurol égicas.

O paciente em discussdo enquadra-se na Ultima
variedade da forma congénita uma vez néo ter sido
evidenciadaqual quer caracteristicahereditarianamesma.

Fig. 2 - Tragado eletrocardiografico continuo registrado durante episodio de sincope.

O quadro clinico, como é habitual, comegou na
infancia e se caracterizou por inimeros episodios de
sincope desencadeados por taquicardia e/ou fibrila-
¢do ventricular, sendo que durante certo tempo o0 pa-
ciente foi tratado como portador de sindrome comi-

cia. A eetrocardiografiadinamicamostrou que as sincopes
eram desencadeadas por taquicardia e/ou fibrilagdo
ventricular sendo que outras arritmias também puderam
ser evidenciadas (fig. 2).

A freqliéncia cardiaca pode ser normal, embora
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o0 habitual sgja a presenca de bradicardiat® 222 podendo
ocorrer episodios de fluer atria®, bigeminismo? ou
“torsades de pointes” 5% . A onda T muitas vezes
apresenta-se de maneira anormal, alargada, proeminente,
bifésica, alterando em polaridades® 2.

A fisiopatol ogiado aumento do intervalo QT aindanéo
foi esclarecida. Admite-se hoje que naformacongénita, o
aumento desse intervalo resulte de estimulo cardiaco
adrenérgico assimétrico® 2. |sso se baseia no fato de que
as sincopes sao usualmente desencadeadas por
acontecimentos que aumentam aatividade s mpéticaepelo
fato de as alteraces eletrocardiogréficas caracteristicas
da sindrome poderem ser reproduzidas por estimulacéo
métricado tono s mpético®™, aém damel hor terapéutica
ser 0 bloqueio da atividade simpética, através dos
betabl oqueadores ou da ganglionectomie®.

O nivel dessa assimetria de impul sos autondmicos ndo
€ bem conhecido, mas pode estar localizado no tronco
cerebral® , nacadeiasimpéticaou nasterminagdes nervosas
adrenérgicas?. O desequilibrio pode ser ainda secundario
adiminuicdo daatividade simpéticacardiacadireitacom o
aumento daesquerdal®. O primeiro € o maisprovavel porque
os nervos cardiacos direitos tem um efeito cronotrépico
predominante enquanto os esquerdos apresentam um efeito
inotropico predominante 3 %, Todavia, variedades
individuais ocorrem e 0 QT longo pode ocasionalmente
ser o resultado de aumento de atividade dos nervos
simpéticos direito, ou uma diminuicdo de atividade do
esquerdo®.

Outro mecanismo proposto para a sindrome seriauma
anormalidade nairrigacdo sangtiineado né sinusal®. Em 2
de 5 casos de pacientes portadores de QT longo queforam
autopsiados, haviaimportante estreitamento da artéria do
noé sinusal com éreas de infarto focal®, o que pode levar &
doenca do no6 sinusal com arritmias. H4, contudo, a
possibilidade de essas alteragdes do nd serem secundarias
asincope. No mesmo material de autdpsia foram notadas
fibras de Purkinje espessadas esparsas, com lacunas na
zona perinuclear, sendo que tais alteracdes podem ser
decorrentes de distUrbios metabdlicos*; todavia as fibras
de Purkinje no homem n&o sdo importantes narepol arizacdo
ventricular aponto de suas modificagBes|evarem aaumento
significativodointervalo QT 3. Jerwell e col.?” propuseram
gue houvesse uma deficiéncia enzimética, alterando a
permeabilidade da membrana celular das fibras, como
responsavel pela sindrome.

O exato mecanismo pelo qual osbetabloqueadores atuam
nasindrome do QT longo ainda é motivo de controvérsia;
contudo seu emprego fez que a mortalidade passasse de
73 a6%’. Taisdrogasencurtam ointervalo QTc em pacientes
portadores da sindrome, ao contrario do que ocorre em
normais?. Seuvalor nestes casos advém, ainda, do bloqueio
daatividade simpética e dasuapropriedade em diminuir o
limiar defibrilagéo ventricular®. Paraque o resultado seja
obtido é necess&rio que o nivel plasmético da droga sgja
suficiente para estabel ecer o blogueio s mpati co completo™®.

A bradicardia ndo constitui contra-indicagdo ao uso da
droga, uma vez que os pacientes portadores da sindrome
toleram atas doses da mesma®. Caso ocorra importante
diminuicdo da freqiiéncia cardiaca podera ser utilizado
marca-passo artificia®.

Ascrises detaquicardia e/ou fibrilagdo ventricular que
0 paciente apresentou foram controladas, a principio, com
xilocaina endovenosat! 22 e cardioversdo elétrica.

O paciente permaneceu assintomatico durante 3 anos
gquando tais crises surgiram de maneira subentrante,
sempre precedidas de dispnéia, dor precordial e mal-estar.
Recorreu-se, entdo, ainfiltracdo com xilocainado ganglio
estrelado esguerdo, com o que aarritmia, que no momento
era taquicardia ventricular, desapareceu instan-
taneamente.

Baseado nesse resultado realizou-se a a coolizagdo do
ganglio estrelado esquerdo e dos 3 primeiros ganglios
toracicos!. Se a simpatectomia direita for indicada, o que
ndo € habitual, é recomendado realizar-se simpatectomia
bilateral paraprevenir adominanciaesquerdaque pode ser
perigosa.

Apbs aalcoolizagdo dos ganglios estrelado esquerdo e
dos 3 primeiros cervicais homolateral observou-se o
encurtamento do intervalo QTc, que passou de 0,52s para
0,47s.

O paciente vem sendo mantido com propranolol em
dose adequada e benzodiazepinicos, levando vida
absolutamente normal. N&o houve necessidade de re-
correr-se ao implante de marca-passo elétrico, uma vez
ndo ter sido constatada, em nenhum momento, bradicardia
importante, sintomatica, secundaria ao uso do
betabloqueador.

SUMMARY

The authors present a case of congenital long AT
interval syndrome in a young patient. This syndrome
consists of two types - a congenital form and the
acquired one. The first form in probably due to an
inbalance in the sympathetic nervous system supply to
the heart. The treatment of this form with b-adrenergic
blockers and alcohol block of the left stellate ganglion
and thefirst three or four thoracic ganglia shortened the
QT interval and raised the threshold for ventricular
fibrillation.

The patient has had a normal course.
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