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BLOQUEIO A-V TOTAL POR ESCLEROSE TUBEROSA. RELATO DE CASO
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A esclerose tuberosa é uma doenga neuroldégica com
acometimento de vdrios 6rgaos, tendo como
caracteristica a triade: adenomas sebdceos,
rebaixamento mental e epilepsia. Este relato consta
de um caso de bloqueio A-V total em paciente com
caracteristicas clinicas cldssicas de esclerose tuberosa
em que foi realizada ampla investigag¢do semiolégica.
Apresentava quadros sincopais com eletrocardiograma
mostrando bloqueio A-V total com complexos QRS com
morfologia de bloqueio completo do ramo direito. O
ecocardiograma evidenciava miocardiopatia, com
comprometimento difuso do ventriculo esquerdo e a
cinecoronariografia confrmou a alterag¢do do ventriculo
esquerdo com corondrias normais. O estudo eletrofisio-

logico evidenciou bloqueio A-V total de localizagdo pés-
hisiana, com ritmo de escape idioventricular e com-
plexos QRS com morfologia de bloqueio completo do
ramo esquerdo. A fun¢do sinusal e a conducgao através
do n6 A-V eram normais e a estimulac¢do ventricular
programada com até dois extra-estimulos ndo induziu
taquicardia ventricular. A biopsia miocdrdica, a mi-
croscopia optica e eletréonica, ndo revelou alteracaes.
Foi tratado com marcapasso definitivo tipo VVI com
boa evolucao clinica, em seguimento de 16 anos. Em-
bora haja vdrias causas de bloqueio A-V, parece ser
este o primeiro caso descrito de bloqueio A-V por escle-

rose tuberosa.
Arq. Bras. Cardiol. 53/4: 225-227—Qutubro 1989

Varias patologias adquiridas podem causar blo-
queios atrioventriculares. Em nosso meio, além da
doenca de Chagas, a doenca degenerativa, também
conhecida por doenga de Lev-Lénégre, provocam blo-
queios A-V, ao lado de causas menos freqiientes como
a congénita, as doencas do tecido conectivo, altera-
coes metabolicas e algumas doencas infecciosas ja do-
cumentadas!.

O presente relato consta da descricdo pela pri-
meira vez de bloqueio A-V total p6s-hisiano, em um
paciente com esclerose tuberosa.

RELATO DO CASO

Trata-se de um paciente de sexo masculino, 26
anos de idade, que procurou o hospital por apresentar
tonturas com escurecimento visual e episédios sinco-
pais. Sempre foi sadio, ndo era hipertenso e as reacdes
sorolégicas para a doenca de Chagas foram negativas.
Ao exame fisico, apresentava um ritmo cardiaco lento
com 40 bpm e extra-sistolia. A radiografia do térax
exibia discreto aumento da drea cardiaca e o eletro-
cardiograma, ritmo sinusal com bloqueio A-V total e
escapes com complexos QRS com morfologia de blo-
quelo completo do ramo direito (fig. 1). O ecocardio-
grama durante a evolucdo mostrou moderado aumento

do atrio esquerdo, valva mitral com imagem de
“pinheiro tombado”, além de aumento importante e
hipocontratilidade difusa do ventriculo esquerdo, que
se manteve inalterado. O estudo cinecoronariografico
confirmou os achados do ecocardiograma e mostrou
coronarias normais. O estudo eletrofisiolégico eviden-
ciou funcéo sinusal normal, conducédo normal através
do n6 AV e bloqueio A-V total de localizacdo pés-hi-
siana, com ritmo de escape idioventricular e comple-
x0s QRS com morfologia de bloqueio completo do ramo
esquerdo (fig. 2). A estimulacdo ventricular com até
dois extra-estimulos nao induziu taquicardia ventri-
cular. Apés implante de marcapasso VVI-M em ventri-
culo direito, foi medicado com antiarritmicos para tra-
tamento e extra-sistolia, havendo boa evolucgao clini-
ca com segulmento de 16 anos. Durante este acompa-
nhamento apresentou célica nefrética, sendo detec-
tado calculo ureteral alto & esquerda e massa pedun-
culada no polo inferior do rim esquerdo. Foram reali-
zadas ureteralectomia e biopsia renal, e o exame histo-
16gico foi compativel co angiomiolipoma. Com o diag-
néstico de esclerose tuberosa, a avaliacdo dermato-
l6gica posterior notou a presenca de adenomas seba-
ceos na face e manchas “café com leite” no tronco.
O exame neuroldgico demonstrou somente hipoeste-
sia do dimidio direito e o eletroencefalograma foi nor-
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Fig. 1—Eletrocardiograma periférico—Tra¢ado mostrando ritmo sinusal
com bloqueio AV total e complexos QRS com mofrologia de bloqueio
completo do ramo direito, com desvio do eixo elétrico para a esquerda.
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Fig. 2—Tracado com registros intracavitarios—Derivacdes periféricas
I, IT e V, registradas simultaneamente com derivagoes intra atrial
direita (AD, e eletrograma da regido da juncdo A-V (FH). A, He V
representam ativacdes atrial, hisiana e ventricular, respectivamente.
Medidas em milisegundos Linhas de tempo com intervalos de 1 segundo-
Ritmo sinusal com frequéncia cardiaca de 80 bpm com conducgéo
intranodal AV normal e bloqueio A-V total pé6s-hisiano, com escapes
ventriculares com freqiiéncia de 38 bpm e morfologia de bloqueio
completo do ramo esquerdo.

mal, havendo porém, place de corioretinite cicatri-
zada ao exame do fundo de olho e calcificacdes nos
nucleos da base e fossa posterior direita a tomografia
cerebral. O exame psicolégico evidenciou idade men-
tal de 13 anos e um quociente de inteligéncia de 76
(limite minimo). A biopsia miocérdica préxima ao septo
interventricular mostrou, & microscopia 6ptica, apenas
fragmentos de miocardio com areas focais de discreto
edema e hemorragia intersticial recente. A microscopia
eletrénica evidenciou fibras ricas em mitocéndrias
dispostas em forma compacta, havendo pequena
quantidade de fibras coldgenas no intersticio. As bandas
Z eram nitidas e as bandas H fortemente marcadas,
sendo compativeis com tecido muscular estriado
cardiaco normal.

DISCUSSAO

Embora o relato isolado, sem documentacéio ele-
trocardiogréfica, ja tenha citado bloqueio A-V varia-
vel?, o presente caso parece ser o primeiro descrito,
tendo a esclerose tuberosa como causa de bloqueio
A-V total em um paciente com essa patologia. A hip6tese
de bloqueio A-V total para essa doenca, deve ser enfa-

tizada ja que ndo ha outra patologia evidente para
ser responséavel pelo distirbio da conducdo. Em nosso
meio, o bloqueio A-V de localizacdo pés-hisiana deve-
se, principalmente a doenca de Chagas e esclerose
primaéria do sistema de conducédo. A doenga de Chagas
é facilmente afastada pela auséncia de epidemiologia
e reacoes soroldgicas negativas, enquanto que a escle-
rose primaria do sistema de conducgéo, seria pouco
provavel devido a faixa etdria do paciente. O diagnéstico
de esclerose tuberosa, é feito pela presenca de classica
triade composta de adenomas sebéceos, retardo mental
e crises epilépticas, embora ocorram formas frustras
em 50% dos casos®. A presenca de angiomiolipomas
renais, alteracoes do fundo do olho e as calcificacoes
cerebrais vieram apenas confirmar o diagnéstico, pois,
sdo alteragées andtomo-patolégicas facilmente
encontradas nessa doenca. O envolvimento cardiaco
na esclerose tuberosa deve-se a presenca de
rabdomioma em mais de 70% dos casos?, sendo que
em grande nimero, o tumor se encontra na regido do
septo interventricular®. Embora o biopsia miocardica
tenha revelado musculo cardiaco histologicamente
normal, isto ndo afasta a possibilidade da associacao
de rabdomioma com esclerose tuberosa, ja que
corresponde a uma pequena por¢éo do miocardio exa-
minada.

Descrita em 1862 por von Recklinghausen e cha-
mada de esclerose tuberosa por Bourneville em 1880,
tem uma incidéncia estimada em 1 :10000%, embora
tenha aumentado nos dltimos anos devido & maior
facilidade em se fazer o diagnéstico . Tem um cara
ter hereditario, determinado por um gene autossdémico
dominante®. Sabe-se que a esclerose tuberosa pode
afetar varios 6rgaos, como o sistema nervoso central,
a pele e o coracéo. O comprometimento cardiaco consta
da presenca de rabdomiomas, que podem levar a
taquiarritmias ventriculares. Vaérios relatos
encontrados na literatura néo citam a esclerose
tuberosa como causa de bloqueio A-V total, embora
haja referéncias de comprometimento cardiaco com
bradiarritmias sinusais, taquiarritmias ventriculares
e disfuncao ventricular esquerda?. Embora seja uma
patologia relativamente rara, deve ser lembrada como
possivel causa de bloqueio A-V total, além de outras
alteragoes cardiacas. Por outro lado, a doenga apresenta
boa evolugao clinica a longo prazo com o emprego de
marcapasso nos pacientes com alto grau de bloqueio
A-V apesar do comprometimento miocardico.

SUMMARY

Tuberous sclerosis is a neurologic disease affec-
ting various organs with a triade: sebaceum adeno-
ma, mental retardation and seizures. This report pre-
sents a case of a patient with tuberous sclerosis and
third degree A-V block with complete invasive and
non-invasive evaluation. The patient had sincope and
complete A-V block with QRS complexes showing
right bundle branch block morphology. The echocar-
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diogram showed dilated cardiomyopathy with diffuse
left ventricular dysfunction and had normal coronary
arteriography. The eletrophysiologic evaluation sho-
wed complete infra-hisian A-V block and QRS with
left bundle branch block pattern with normal sinus
nodal and A-V nodal function. It was not possible to
induce ventricular tachyarrhythmias up to two extras-
timuli. Histologic study showed normal myocardium
under light and electronic microscopy. After perma-
nent VVI pacemaker implant, the patient in follow-up
for 16 years. This case seems to be the first in the
international medical literature of tuberous sclero-
sis with complete heart block.
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