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Resumo: A sindrome do QT longo congénito representa importante distdrbio genético, e estd associada a
sincope, parada cardiaca e morte stibita. O diagnéstico é baseado principalmente na medida do intervalo QT
corrigido associada a critérios clinicos e histéria familiar. A estratificagio de risco auxilia na decisio terapéutica.
Relatamos o caso de uma paciente com sindrome do QT longo congénito, portadora de marcapasso definitivo e
nefropatia espoliadora de magnésio, que evoluiu com necessidade de upgrade para cardiodesfibrilador implantdvel
na ocasido da troca do gerador do dispositivo.

Descritores: Sindrome do QT Longo; Marcapasso Cardiaco Artificial; Desfibriladores Implantdveis; Magnésio.

Abstract: The congenital long QT syndrome represents an important genetic disorder related to syncope,
cardiac arrest and sudden death. The diagnosis is mainly based on corrected QT interval measurement associated
with clinical criteria and family history. The risk stratification of patients with long QT syndrome has
implications in the prognosis and treatment. We report a case of a patient with congenital long QT syndrome,
with cardiac pacemaker who required an upgrade to implantable cardioverter defibrillator at the time of the
generator replacement.
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Introducao

A sindrome do QT longo congénito é uma
doenca genética caracterizada por prolongamento
do intervalo QT corrigido e estd associada a ele-
vado risco de morte subita cardfaca, em decorrén-
cia de taquiarritmias ventriculares.

Em 1993, Schwartz et al.! elaboraram um siste-
ma de pontuagio, associando caracteristicas eletro-
cardiogréficas, sintomas, idade e histéria familiar
para a realizagio do diagndstico da sindrome do
QT longo congénito. Posteriormente, foi proposta
estratificacao de risco de eventos cardfacos baseada
na correlacio de dados genotipicos, sexo, e apresen-
tagao clinica e eletrocardiogrifica, servindo como
importante guia para a estratégia terapéutica’.

As manifestacoes clinicas envolvem sincope,
parada cardiaca e morte stibita, e sio geralmente de-
sencadeadas por hiperatividade adrenérgica, como
estresse fisico ou emocional. Disttrbios eletroli-
ticos como hipopotassemia, hipomagnesemia e
uma extensa lista de medicagées podem causar
prolongamento do intervalo QT corrigido e favo-
recer a ocorréncia de taquiarritmias ventriculares.

Apresentamos o caso de uma paciente com sin-
drome do QT longo congénito, portadora de mar-
capasso definitivo e hipomagnesemia refratdria, que
apresentou taquicardia ventricular polimérfica na
ocasido da troca do gerador do dispositivo.

Relato do Caso

Paciente do sexo feminino, com 76 anos de ida-
de, portadora de sindrome do QT longo congénito
diagnosticada em 1996, quando foi instituido tra-
tamento com betabloqueador. No mesmo ano foi
submetida a implante de marcapasso atrioventri-
cular para suporte terapéutico, em decorréncia de
bradicardia sinusal sintomdtica. Previamente ao

diagndéstico de sindrome do QT longo, a paciente
apresentou episédios recorrentes de convulsoes e
fazia tratamento com anticonvulsivantes. Estava
em uso regular de enalapril, metoprolol, 4cido ace-
tilsalicilico, tiroxina, sinvastatina, ranitidina, car-
bonato de cdlcio e bromazepam. A paciente apre-
sentava antecedentes pessoais de hipertensio, hi-
potireoidismo, diabetes melito tipo 2, osteoporose
e hipertrigliceridemia, além de antecedente de
morte sibita em filho de 29 anos; outros dois filhos,
embora assintomdticos, apresentavam aumento de
intervalo QT corrigido.

A paciente foi submetida a troca do gerador do
marcapasso em 2001 e 2008. Em 2011, foi inter-
nada eletivamente para troca de gerador, porém
no pés-operatério imediato apresentou sincope
associada a torsades de pointes. Na avaliagio do mar-
capasso, foi observada programacio em modo
DDDR, com frequéncia cardiaca de estimulagio
de 60 ppm (Figura 1). A avaliacdo laboratorial evi-
denciou magnésio sérico de 1,38 mEq/] associado
a potdssio sérico de 2,8 mEq/l. Foi realizada repro-
gramagio do marcapasso, ajustando a frequéncia
cardiaca de estimulagao para 80 ppm, semelhante
a frequéncia cardfaca anterior a troca do gerador, e
procedeu-se a correcdo dos distirbios hidroeletro-
liticos. No entanto, apesar da reposi¢io de mag-
nésio, seu nivel sérico apresentava-se refrataria-
mente baixo. Durante investigagao das provaveis
causas de hipomagnesemia, foi feito diagnéstico
de nefropatia espoliadora de magnésio apds coleta
de magnésio urindrio, cdlculo da fragao de excre-
¢ao de magnésio e avaliagao da relacio entre célcio
e magnésio urindrio (Tabela 1).

Optou-se pelo upgrade do dispositivo de esti-
mulagdo para um cardiodesfibrilador implantdvel
(CDI) atrioventricular, em decorréncia de hipo-

Figura 1: Eletrocardiograma em ritmo sinusal (marcapasso programado em DDDR 60 ppm).
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Tabela 1: Resultado dos exames laboratoriais na investigacio de

hipomagnesemia

Parimetro Resultado Valor de referéncia

Antes da corregao
Potdssio sérico 2,8 mEq/l 3,5-5 mEq/l
Magnésio sérico 1,38 mEq/l 1,5-2 mEq/l

Apbs a corregao
Potéssio sérico 5,4 mEq/l 3,5-5 mEq/l
Magnésio sérico 1,4 mEq/l 1,5-2 mEq/l
Fésforo sérico 4,3 mg/dl 2,5-4,9 mg/dl
Creatinina sérica 0,78 mg/dl 0,6-1 mg/dl
Ureia sérica 52 mg/dl 15-39 mg/dl
Célcio sérico 4,6 mEq/l 4,25-5,05 mEq/l
Sédio sérico 132 mEq/1 136-145 mEq/l
Potdssio urindrio | 50,4 mEq/24 horas | 40-80 mEq/24 horas
Magnésio urindrio | 7,9 mEq/24 horas 2-21,25 mEq/dl
Creatinina urindria | 0,7 g/24 horas 0,6-1,5 g/24 horas

Ureia urindria

18,5 g/24 horas

15-43 g/24 horas

Cilcio urindrio

4,1 mEq/24 horas

2,1-17,65 mEq/dl

Sédio urindrio

51,3 mEq/24 horas

80-180 mEq/24 horas

Recordings - Details Episode: 8
EGM of episode No. 8
Detection
Zone VE
Measured Onset in V [%)] (fulfilled) 56
Measured stability in V [ms] 125
VT1 VT2 VE
Redetections 0 0 2
‘Therapy
ATP 0
Shocks 2
Max. energy [J] 40
ATP One Shot NO
Times
Detection 29/09/2011 09:43:49
Termination 29/09/2011 09:44:22
Duration 0:00:33
Program No. 24

Figura 2: Avaliagao eletronica, detecgio e tratamento de dois epi-
sédios de taquicardia ventricular polimérfica em zona de fibrila-

¢ao ventricular.

magnesemia refratdria, histéria familiar e conside-
rdvel risco de recorréncia de torsades de pointes.

Apés 20 dias, foram implantados cabo-ele-
trodo de choque e gerador do CDI, mantendo-se
os cabos-eletrodos (atrial e ventricular) antigos. No
p6s-operatério imediato dessa segunda interven-
G40, ocorreu novo evento sincopal. A avaliagio do
CDI revelou modo DDDR com frequéncia car-
diaca de estimulagio de 60 ppm, sendo alterado
para 80 ppm. Registrou-se ainda 4 choques durante
episédios de taquicardia ventricular polimérhica
(Figuras 2 e 3). Durante a internagao foi diagnos-
ticado ainda deslocamento do cabo-eletrodo de
choque, o qual foi reposicionado sem intercorrén-
cias. A paciente recebeu alta hospitalar com CDI
normofuncionante, programado em modo DDDR
com frequéncia cardiaca de estimulagao de 80 ppm
e prescri¢ao de magnésio por via oral.

Na consulta pds-operatdria, a paciente relatou
mal-estar e palpitagoes. A avaliagio do CDI evi-
denciou perda de captura atrial intermitente e o
eletrocardiograma evidenciou condugio retrégrada
ventriculoatrial (Figura 4) e quadro compativel
com sindrome do marcapasso. A paciente foi entao
submetida a troca do cabo-eletrodo atrial.

Apés acompanhamento de cerca de 4 anos,
a paciente mantém-se assintomadtica, sem novos
episédios de sincope, e em uso didrio de metopro-
lol 100 mg duas vezes por dia e sulfato de magnésio
oral. Estd sendo mantido CDI programado em
modo DDDR com frequéncia cardiaca de estimu-
lagdo de 80 ppm (Figura 5), operando em AAIR
(Figura 6). A paciente nao tem apresentado novos
eventos arritmicos e estd sem receber terapias de
choque desde 2011.

Discussao

No caso relatado devem ser levados em consi-
deragio trés fatores na abordagem da sindrome do
QT longo congénito: o uso de betabloqueador, o
papel do marcapasso e o papel da hipomagnesemia.
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Figura 3: Registro de episédio de taquicardia ventricular polimérfica seguido de choque de 20 J.
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Figura 4: Marcapasso em VVI com condugio retrégrada ventriculoatrial.

Follow up Follow up
Tachycardia detection enabled Last results A \
Pacing impedance (SL) 524 674

Patient Shock impedance (SL) 54
Name
Last follow up 12/11/2014 Sensing (mV) 1.7 5.9
Implantation 10/08/2011 Mean rate (bpm) 44
IDC status Threshold (V) 0.3 0.6
Mode DDDR Pulse width (ms) 0.5 0.5
Basic rate/UTR (bpm) 80/130
Pulse amplitude A/RV (v) 1.5/2.4 Episodes
Pulse with A/V (MS) 0.5/0.5 VT/VFE 0/0
VT1/VT2/VF (bpm) off/162/180
Battery voltage(V) 2.94
Remaining battery capacity (%) 71
Battery status mol 2
Last shock at maximum energy (S) 13.9, 12/03/15
Program No. 46

Home Monitoring OFF

Figura 5: Programagio atual de cardiodesfibrilador implantével atrioventricular.

[N {344
Y 80
| i i T I W

i - it bt 4 T 3 =

i : ks b :"

‘,- B H
[ E R s 3 sE eI
e 1 1 _1: !

I | I
rrereenel | L i

3 4 " i
I e s 4L 3 r {
153 0 3 £ :
'rﬂ; -4 ot .
.'.}' r i : " - - -
TR it 1} =
ial-_.Lar ¥ ‘ - -k - ot
_i i 1 4 0 b X i |

o BR R I - i - = - &kl i 18 e 1 n
: 1 NS ¥ m T T [ A 1 I )
£ -}1" : = e : | i
4 '} B XN * "

Figura 6: Marcapasso DDDR operando em AAIR 80 ppm.
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O betabloqueador ¢ considerado terapia de
escolha para pacientes com sindrome do QT
longo congénito, sendo indicado para individuos
sintomadticos e assintomdticos, por sua a¢ao antia-
drenérgica. Sabe-se que, apds iniciada terapia com
betabloqueador, hd reduc¢io de eventos cardiacos.
No entanto, pacientes que iniciam a terapéutica
ap6s evento cardfaco arritmico tém maiores chan-
ces de recorréncia’. A questao atual, portanto, nao
¢ decidir quem deve receber betabloqueador, mas
selecionar pacientes candidatos para intervengio
adicional, como implante de marcapasso ou CDI*.

Frequentemente, o uso de betabloqueadores oca-
siona bradicardia sinusal grave nos pacientes com
sindrome do QT longo congénito, pois quase sem-
pre é necessério o uso de altas doses desse farmaco.
A bradicardia, por sua vez, favorece o incremento
do intervalo QT corrigido. Assim, o implante do
marcapasso se torna alternativa de eleicio na
sindrome do QT longo congénito, prevenindo
bradicardia e pausas’. Na programacio do mar-
capasso deve-se optar por ativa¢do de biossensor
de atividade com alta sensibilidade da resposta
de frequéncia. Dessa forma, obtemos adequada
modulac¢io do ténus adrenérgico em repouso e no
esforco, evitando-se, assim, arritmias ventriculares
malignas.

Em pacientes portadores de marcapasso sob
estimulo ventricular crénico, existe um gradiente
elétrico ventricular diferente daquele produzido
pelo sistema de condugao intrinseco do coragio,
levando a um remodelamento elétrico cardiaco
funcional®. Quando esse estimulo ¢ interrompido
ou alterado, gera-se um prolongamento do poten-
cial de a¢do, mais evidente na regido préxima
aquela estimulada artificialmente, aumentando a
dispersdao da repolarizagio ventricular’. Esse é o
fendmeno da meméria cardiaca, evidenciado ele-
trocardiograficamente pela polaridade da onda T,
pela duragiao do segmento ST e, portanto, pelo
intervalo QT. Uma altera¢io na sequéncia de ati-
vagio, como a reprogramagio do marcapasso ou
até mesmo um batimento juncional espontineo,
pode ter efeito pré-arritmico, levando ao surgi-
mento de taquicardia ventricular, pela alteragao
do fluxo elétrico, envolvendo canais idnicos e cor-
rentes de Ca?* e K*.2

O magnésio, por sua vez, tem participagio na
prevengao e no tratamento de doengas cardiovas-
culares. Possui propriedades que envolvem a regu-
lagio do funcionamento cardiovascular, atuando
nos processos celulares mecanicos e fisiolégicos. O
uso do magnésio em arritmias ventriculares asso-
ciadas a sindrome do QT longo congénito estd
estabelecido como agente de primeira escolha para
suprimir pés-despolarizagdes precoces e abortar

arritmias ventriculares geradas por esse mecanismo.
As poés-despolarizacoes precoces decorrem do
ripido bloqueio dos canais retificadores lentos
de K+ (I ) e reativagao dos canais de Ca®* tipo L
(L.p)» levando a um bloqueio unidirecional e um
circuito de reentrada intramural. Elevados niveis
de Mg** nos cardiomidcitos reduzem a corrente
de I, e também inibem os canais L, por meca-
nismos de fosforilacio e modulagio da cinética
de ativacdo/inativacio de canais. Portanto, redu-
zem a dispersio da repolarizacio miocdrdica, os
pos-potenciais precoces e a atividade deflagrada’.
A hipomagnesemia pode ocorrer como conse-
quéncia do uso de antibiéticos, diuréticos, inibi-
dores da bomba de prétons, dlcool, hipercalce-
mia, disfun¢io tubular renal e diabetes. Também
¢ resultado de defeitos genéticos no transporte de
proteinas nos tubulos renais, como nas sindromes
de Bartter e Gitelman. O diagnéstico da hipo-
magnesemia decorrente de nefropatia espoliadora
de magnésio ¢é feito determinando-se a fragao de
excregao do magnésio (FE,, ) em urina de 24 horas:

FE, - (Mg, | x ((Crl." /0.7 x (Mgl ) x
[Cr] .. x 100. A presenca de hipomagnesemia e
reducio FEMg (< 2%) sugere adequado funciona-
mento renal; entretanto, niveis normais da FE |
na presenca de hipomagnesemia pode indicar dis-
funcao renal®.

A paciente em questdo, portadora de sin-
drome do QT longo congénito, manteve-se livre
de eventos cardiacos desde que foi instituido tra-
tamento com betabloqueador e marcapasso, em
1996. Em 2011, ao se expor a alteracio de ati-
vacio elétrica cardiaca sob condicio irreversivel
de espoliagao de magnésio, evoluiu com taqui-
cardia ventricular polimérfica e sincopes, em uso
corrente de betabloqueador. A associacio desses
fatores justificou o implante do CDI pelo elevado
risco de mortalidade.

Segundo o mais recente consenso de diagnds-
tico e tratamento da sindrome do QT longo con-
génito, o implante de CDI ¢é recomendado em
sobreviventes de parada cardfaca, independente-
mente de terapia prévia. Esse dispositivo pode ser
util nos pacientes em uso de outra terapia e que
apresentem sincopes recorrentes, exceto naqueles
expostos a causas passiveis de prevencio ou rever-
siveis. Profilaticamente, o CDI deve ser indicado
para pacientes de alto risco e que estio expostos a
situagbes nao modificdveis''.

Vivemos um momento em que o uso do CDI
no manejo dos pacientes com sindrome do QT
longo congénito vem aumentando. O registro eu-
ropeu ICD-LQTL Registry mostrou que, na maio-
ria dos individuos, o CDI foi implantado para
prevencio primdria e ndo havia sido estabelecido
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critério de falha para o tratamento com betablo-
queador'?. Apesar do avanco cientifico com os
testes genéticos na sindrome do QT longo congeé-
nito, favorecendo o tratamento gene-especifico'?,
a decisdo do plano de tratamento deve ser per-
sonalizada, avaliando fatores de reversibilidade e
de real exposigdo ao risco de eventos cardiacos de
cada paciente.
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