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Denervacao simpatica cirurgica para o controle de tempestade
arritmica e choques repetidos de desfibrilador implantavel em

crianca com sindrome do QT longo congénito
Sympathetic denervation surgery to control of arrhythmic storm and repeated chocks
with the implantable defibrillator in children with congenital long QT syndrome
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Resumo: Relata-se o caso de uma crianga com sindrome do QT longo congénito e Tetralogia de Fallot, submetida
a denervagao simpdtica por videotoracoscopia, para controle de tempestades arritmicas e diminuigiao do ndmero
de choques do cardioversor-desfibrilador implantdvel.
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Abstract: We report the case of a child with congenital long QT syndrome and Tetralogy of Fallot submitted
to sympathetic denervation by videolaparoscopy to control arrhythmic storms and decrease the number of
implantable cardioversor-defibrillator chocks.

Keywords: Implantable Cardioverter-defibrillator, Congenital Long QT Syndrome, Sympathetic Denervation,
Pediatrics

Introducao
A Sindrome do QT Longo Congénito (SQTLc)
¢ uma doenca de origem genética, relativamente
incomum e com grande potencial letal. Quando
se manifesta com sincopes, indica-se seu trata-
mento, que se baseia inicialmente na diminuigao
da atividade simpdtica com o uso de firmacos
betabloqueadores'.
O implante de CDI ¢ indicado quando hd
falha do tratamento farmacoldgico e evidéncias de
alto risco de morte stbita arritmica. A despeito

da grande eficdcia desse dispositivo na reversao de
arritmias fatais, nessa doenca sua aplica¢io tem
sido relacionada a0 comprometimento da quali-
dade de vida, pelas taxas elevadas de choques apro-
priados ou inapropriados'.

A denervacio simpdtica cirtirgica é proposta
quando hd recorréncia de sincopes mesmo com o
uso de dose méxima de betabloqueadores. Com
essa finalidade, a ressecgao parcial do ganglio
estrelado esquerdo ¢ realizada por uma pequena
incisio na regido clavicular esquerda ou por
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videotoracoscopia. O uso dessa terapia para dimi-
nuigao do nimero de choques de CDI tem sido
reportado com pouca frequéncia®®.

O objetivo do presente relato é apresentar o caso
de uma crianga com SQTLc e Tetralogia de Fallot,
submetida a denervagio simpdtica por videotora-
coscopia, para controle de tempestades arritmicas e
diminui¢ao do niimero de choques de CDI.

Relato do caso

Crianga do sexo masculino, com nove anos de
idade, foi admitida na Unidade de Emergéncia do
Incor-HCFMUSP por apresentar choques repeti-
dos do CDI. Os pais relatavam que era portadora
de Tetralogia de Fallot, diagnosticada por ecocar-
diograma fetal, e de SQTLc.

No 29¢ dia de vida, havia sido submetida ao
implante de um marcapasso ventricular epimio-
cdrdico por acesso subxifoide, por apresentar bra-
dicardia com sinais de baixo débito cardiaco. Na
ocasiao, o eletrocardiograma ambulatorial rea-
lizado pela técnica de Holter documentou epi-
sédios de bloqueio atrioventricular do 2° grau do
tipo 2:1, intervalo QT prolongado e episédios de
taquicardia ventricular (TV) monomérfica niao
sustentada.

Aos dois anos de idade, a crianca foi subme-
tida a tratamento cirtrgico para corre¢io da
Tetralogia de Fallot, com fechamento da comu-
nicagdo interventricular por incisio ventricular,
ampliagio do infundibulo do ventriculo direito

com placa de pericdrdio bovino e preservagio do
anel pulmonar.

A partir dos quatro anos de idade, passou a
apresentar episédios de TV polimérfica mal tole-
rada, com necessidade de cardioversio elétrica, que
justificaram a realizagio de estudo eletrofisiolégico
(EEF), associado ao tratamento com betabloquea-
dores e amiodarona e, posteriormente, o implante
de um CDI ventricular para a prevengao secun-
ddria da morte sdbita arritmica. Pelo pequeno
porte fisico da crianga, o implante de gerador de
CDI foi realizado na fossa ilfaca direita e o cabo-
-eletrodo foi implantado no ventriculo direito pela
veia femoral direita (Figura 1).

Durante o seguimento, mesmo com doses ele-
vadas de betabloqueador e amiodarona, recebeu
vdrios choques apropriados que justificaram uma
tentativa de ablacio por cateter da TV, sem su-
cesso. Nessa internagdo, apresentou tempestade
arritmica com 41 episédios de fibrilagio ventri-
cular e 187 episédios de TVNS do tipo Torsades
de Pointes, tendo recebido 20 choques apropriados
do CDI (Figura 2).

Com o objetivo de controlar a tempestade
arritmica e reduzir o nimero de choques do CDI,
optou-se pela realizacio de denervagao simpdtica
cirtirgica. A ressec¢io parcial do ginglio cervico-
tordcico foi realizada sob anestesia geral, por tora-
coscopia videoassistida.

Um més ap6s a realiza¢io do procedimento, a
crianga voltou a apresentar episédios de arritmia

Figura 1: Radiografia do térax nas projegdes pdstero-anterior e lateral mostrando o trajeto do cabo-eletrodo de CDI pela veia cava infe-
rior, sua al¢a no 4trio direito para acomodar o crescimento da crianga e o local do implante na ponta do ventriculo direito. Nota-se também
o marcapasso ventricular epicdrdico com gerador de pulsos alojado no hipocondrio esquerdo e o cabo-eletrodo implantado na parede

diafragmatica do ventriculo direito.
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Figura 2: Exemplos de eletrogramas registrados pelo CDI implantado na crianga, mostrando o momento de deflagracio das terapias apés

episédios de taquicardia ventricular polimérfica.

ventricular, tendo sido registrados 11 episddios de
TV polimérfica no canal de marcas do CDI, com
aplicagio de cinco choques, todos apropriados.
Os exames laboratoriais mostravam dosagem de
magnésio de 1,5 mg/dl e potdssio de 3,6 mg/dl,
tendo sido diagnosticada infec¢io do trato urind-
rio. Foi instituida antibioticoterapia empirica e
realizada a suplementagio de potdssio e magnésio.
Nos 12 meses que sucederam a realizagao da sim-
patectomia, nio foram registradas novas terapias
do CDI (Figura 3).

A crianga tem sido mantida em seguimento
clinico e acompanhamento psicolégico na Insti-
tuigdo. Para avaliar o impacto das terapias do CDI
na qualidade de vida foi aplicado o questioni-
rio Child Health Questionnaire - Parent Form 50
(CHQ-PF50), sendo encontrada uma reducao
importante nos escores dos seguintes dominios
deste questiondrio: “Papel social da limitagao
das atividades didrias devido a capacidade fisica”,
“Dor corporal ou desconforto”, “Percepgao sobre
o estado da satde”, “Impacto no tempo dos pais”
e “Coesao familiar”, quando comparados aos
escores de coorte de criangas portadoras de mar-

capasso devido a bloqueio atrioventricular congé-
nito, em tratamento na Instituicao (Figura 4).

Discussao

A SQTLc ¢ uma doenga de origem genética,
muito estudada a partir de 1975, tendo sido des-
critas vdrias formas de apresentagio. Quando se
manifesta com sincopes, o tratamento farmacol6-
gico estd indicado e deve ter como base o uso de
fdrmacos betabloqueadores. A denervagao simpa-
tica cirtrgica ¢ indicada diante da recorréncia da
sincope, mesmo com a dose méxima do betablo-
queador' 3¢,

Em 2004, foi publicado um levantamento
mundial do uso da denervagio cirdrgica, que
incluiu 147 pacientes com SQTLc submetidos a
esse tipo de tratamento com seguimento de até
35 anos. Todos os pacientes incluidos no estudo
apresentavam alto risco de morte stbita arritmica,
99% era sintomdtico, com intervalo QT muito
longo (563 + 65 ms), 48% jd havia apresentado
parada cardiaca recuperada e 75% continuava
a apresentar sincopes a despeito do uso de dose
elevada de betabloqueador. Os resultados reporta-

Relampa 2014;27(1):53-7

55



56

Relato de Caso

Carvalho ElJ, Silva KR, Costa R, Zambolim CM

Tachy Zone Configuration i

) DG_F TResponse™ Settings Stored EGM

' Sense /Pace, £ 8.5 m\W|

| Bip Fixed Tilt
1 5 ] Vi-2 T VF | RV{+) to SVC/Can (=) R\-coil - Can, £ 10.6 m\A
k7 | | Defib: 65 % /85 % | TachyE . VT Timeout, VT-2, VT
Sms 330ms 300ms CVRT: Same as Defib | TachyE vent Trigger SVT & VT/F Diagnosis
160 min {182mint 200 min* | Pre-TriggerMax Dur 14 secAl min
[l 2intervals |12inlervals 12intervals | -
| |
[BVT Discrimination | VT-2 ATP
i I | Output_ . 7.5V, 1.0ms
Monitor Only ATP X3 |360Jr830v || oL 4565 (Min 200 ms)
200J/619V  [360J/830V No. Birsis 2 burste
360J/830V  [3B0J/830 Va4 Stimul "8 stimul
360J/830 Vx2 | T i2ms
| ..off
= | ! N - S —
Timeouts SVT Criteria
ST Discrimination Timeout ... .. 30 sec (VT Therapy) = SVT Di Lo Ventricular Oniy
VT Therapy Timeout Off VT-1:0n VT-ZOn
Merphol ©n (80 %, 5 of &)

Passive (80 ms), 12 intervals
Passive (2) intervals
i Passive (100 ms)
Active 16 Jun 2010 10:07 (Update every 1 day)|

Interval Stabiiity
SIH

Sudden Onset
Template

Brady Diagnostics Summary
Since 21 Jun 2012 14:00

83 %

Tachy Episode Summary
Since 21 Jun 2012 14:00

Episodes
e

Mo episodes

4|

Figura 3: Detalhes da programagao do CDI mostrando as zonas de monitoramento e de terapia de choque (apés tltima troca de gerador).
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Figura 4: Avaliagio da qualidade de vida avaliada pelo questiondrio CHQ-PF50 em comparagio com coorte de pacientes com marcapasso

por bloqueio atrioventricular total congénito.

dos nessa publicacio demonstraram mortalidade
de 3% ao final de oito anos de seguimento, com
reducao de 91% dos eventos cardiacos e encurta-
mento médio de 39 ms do intervalo QT corrigido.
Em cinco casos em que a indicagao do tratamento
visava ao controle de tempestade arritmica e redu-
¢do do nimero de choques de CD], foi observada
reducio de 95% do ndimero de choques apés
quatro anos de acompanhamento’.

A denervagao cirtirgica ¢ realizada pela ressec-
¢ao parcial do ginglio cervicotoricico esquerdo,
com preservacio de sua porgao cefilica, para evitar
a sindrome de Horner (paralisia do terceiro par
de nervos cranianos, com didmetros desiguais das
pupilas - anisocoria e queda palpebral). Classica-

mente, ¢ realizada por abordagem extra-pleural,
com uma pequena incisio préxima a clavicula
esquerda. Mais recentemente, a utilizagio de abor-
dagem intrapleural por videotoracoscopia passou
a ser reportada. A despeito da grande eficdcia desse
tratamento, com poucos efeitos indesejdveis, sua
aplicacio tem sido limitada pela falta de difusio
da técnica operatéria®”.

O implante de CDI ¢ indicado na SQTLc,
principalmente em pacientes jd recuperados de
parada cardiaca. Em que pese a eficicia do dispo-
sitivo na interrupgio do processo de morte stbita
arritmica, sua aplicagdo nessa doenga tem sido
relacionada a grande comprometimento da quali-
dade de vida dos pacientes. Os episédios de Torsa-
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des de Pointes, por serem muito frequentes e auto-
limitados na maioria dos casos, provocam taxas
elevadas de terapias apropriadas e inapropriadas.
Em pacientes jovens e com fungao ventricular pre-
servada, grande parte dos choques apropriados ¢é
deflagrada antes que o paciente perca a conscién-
cia e, por isso, provoca sensagio de medo e angus-
tia. Outras dificuldades técnicas relacionadas ao
crescimento também impactam os resultados do
uso de CDI nesses pacientes'™.

Em fun¢io das complicagdes associadas ao
uso de CDI em portadores da SQTLc, seu uso
¢ cada vez mais limitado a pacientes refratdrios a
intervengoes antiadrenérgicas e com alto risco de
morte sdbita arritmica. Recentemente, foi pro-
posto um escore de risco para a ocorréncia de tera-
pias apropriadas por choque de CDI, para auxiliar
no acompanhamento desses pacientes”.

A evolugao dificil do paciente do presente
relato vai ao encontro desses dados da literatu-
ra. Corroborando os resultados alcancados, um
estudo prévio realizado na mesma Instituigao
identificou que terapias frequentes do CDI cau-
saram impacto negativo na qualidade de vida de
adolescentes®.

Virios relatos tém sido publicados de arritmias
ventriculares malignas em pacientes submetidos
ao tratamento cirdrgico da Tetralogia de Fallot®°.
Essas arritmias, entretanto, sio do tipo monomor-
ficas sustentadas, relacionadas a cicatriz secund4-
ria & corregdo cirtrgica e nao a algum substrato
genético da doenca.

No presente relato, apesar de inicialmente per-
manecer a ddvida devido ao Holter com TVNS
monomorfica, que naquele momento justificou a
manuten¢io da amiodarona, na evolucio do caso
a arritmia mostrou-se tipica da sindrome do QT
longo (TV polimérfica tipo Torsades de Pointes) e
a Tetralogia de Fallot foi considerada uma doenca
associada e sem relagio com a arritmia apresentada.

A coexisténcia de mutagoes e polimorfismo
de genes relacionados com a SQTLc em pacien-
tes com Tetralogia de Fallot submetidos a corre-
¢ao cirdrgica e sua associagao com o risco de even-
tos arritmicos potencialmente fatais foi descrita
recentemente na literatura. Os autores do estudo
concluiram que, a despeito da seguranga ofere-
cida pelo implante do CDI na prevengao secun-
ddria da morte subita arritmica, seu emprego
deve ser sempre precedido por intervengoes an-
tiadrenérgicas®.

No presente caso, o emprego da simpatecto-
mia tordcica esquerda, realizada apds o implante

do CDI, foi fundamental para o controle das
arritmias e para reduzir o impacto na qualidade de
vida do paciente.
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