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TAQUICARDIA VENTRICULAR CATECOLAMINERGICA COMO CAUSA
DE SINCOPE NA INFANCIA: A IMPORTANCIA DA AVALIACAO CLINICA
E DA ERGOMETRIA COMO METODO DIAGNOSTICO E DE CONTROLE

PRISCILADARIO VOLPATO', ROGERIO ANDALAFT', PRISCILADARIO
VOLPATO', NATHALIA CAETANO LOBO?', JESSYKA LODY", DALMO A.
R. MOREIRA'

(1) INSTITUTO DANTE PAZZANESE CARDIOLOGIA

Introdugédo: Conhecer a historia familiar € de fundamental importancia no
diagnostico diferencial das causas de sincope entre jovens. A busca de
sinais de malignidade por anamnese, alteracdes eletrocardiografica s ou
evidencia familiar de morte subita em jovens pode determinar mudangas
drasticas na condugéo e no prognoéstico de pacientes com sincope. Assim
as taquicardias ventriculares de origem catecolaminérgica determinam
elevada mortalidade em jovens portadores da canalopatia em situacdes
de estresse e esporte tdo frequentes no dia a dia de nossos jovens.
Objetivo: Descrever um caso de uma crianga de 8 anos com sincope e
forte historia de morte subita relacionada a situagdes de estresse. Relato
de caso: Menina de 8 anos com 2 episddios de sincope relacionados a
situagdes de estresse procurou servigo especializado em eletrofisiologia
pediatrica para investigacdo clinica. Apresentava 5 tios maternos com
morte subita em 11 e 18 anos. O exame fisico, o eletrocardiograma,
o ecocardiograma, o Holter de 24 horas e a avaliagdo radiologica
estavam dentro dos limites da normalidade. Na admissdo ainda sem
uso de medicacdo foi submetida ao teste ergométrico que evidenciou a
presenta de ectopias ventriculares polimorficas e taquicardia ventricular
polimdrfica com ate 12 batimentos, firmando o diagnéstico de taquicardia
ventricular catecolaminérgica. Recebeu entéo terapia com betabloqueador
propranolol 2 mg/kg para controle dos eventos nas situagdes de estresse.
Apds 1 semana foi repetido o teste ergométrico com significativa melhora
dos eventos arritmicos (sem taquicardia) apesar do incremento da carga
de esforgo submetido. Recebeu alta para acompanhamento clinico com
programacéo de incremento da dose betabloqueadora. Na alta andlise
da variabilidade evidenciava amplo predominio vagoténico nos dominios
do tempo e da frequéncia Conclusdo: 1) o conhecimento dos fatores
familiares & essencial para o aprofundamento diagndstico; 2) O teste
ergométrico permite o diagndstico de arritmias no esforgo elucidando
casos de sincope, servindo também para controle terapéutico; 3) A terapia
betablogueadora deve ser implementada o mais rapido possivel podendo
ser alternativa previa e adjuvante ao implante do CDI.

PERFURACAO VENTRICULAR DIREITA POR IMPLANTAGAO DE
MARCAPASSO DEFINITIVO: RELATO DE CASO

RAFAEL FERNANDES', FERNANDO SANTIAGO MONTENEGRO'
(1) HOSPITAL ADVENTISTA SILVESTRE

Introdugdo: O marca-passo € um dispositivo eletrénico capaz de estimular
o miocardio de forma a comandar o ritmo cardiaco sendo cada vez
mais indicado na terapia de determinadas bradiarritmias. O implante de
marcapasso ou cardiodesfibrilador implantavel(CDI) ¢ um procedimento
invasivo, eficaz e com baixas taxas de complicagdes. Algumas complicages
mecanicas sdo mais raras, porém, graves e potencialmente fatais como
hemopericardio, hemotérax e perfuragéo cardiaca. Descrevemos a seguir
um caso pouco usual de perfuragdo miocardica subaguda em um paciente
pds implante de CDI evidenciando seus sinais e sintomas sugestivos da
complicagdo bem como seu manejo terapéutico. Descricdo do caso:
Paciente DTRN, feminina, 97anos, apresentando bradicardia associada
a queixas recorrentes de sonoléncia, hipotensdo e mal estar interna para
implante eletivo de Marcapasso definitivo por diagndstico ambulatorial de
Bloqueio atrioventricular de 2° Grau Mobitz Il. Procedimento foi realizado
sem intercorréncias.Realizada Tomografia Computadorizada de Toérax
evidenciando posicionamento correto do marcapasso em atrio direito
e Ventriculo direito(VD).Paciente evolui sem intercorréncias recebendo
alta hospitalar.No entanto apds 3dias retorna ao hospital com queixa de
dor toracica de carater mecanica e palpitagdes;ocorrendo estimulacédo
diafragmatica ao tentar ativar cabo de Ventriculo direito.Em 48horas
paciente evolui com dispneia em repouso,abafamento de bulhas e murmurio
vesicular abolido a esquerda. Realizada nova TC de Térax evidenciando
perfuragdo do VD pelo cabo ventricular e 0 mesmo encostava em parede
toracica. Contactado o cirurgido cardiaco que realizou Toracotomia de
urgéncia com rafia de VD e drenado hemotdrax E.Procedimento realizado
com Circulagdo Extracorpérea de 17minutos. Paciente apresentou boa
evolugéo clinica no pés operatério sem complicagdes agudas recebendo
alta em bom estado geral. Conclusdo: A perfuragdo miocardica pelo
cabo do marca-passo € um procedimento extremamente raro (0,3 — 3%)
e geralmente ocorre apds 24horas com alguns pacientes evoluindo
assintomaticos e outros com instabilidade hemodinamica. Neste caso ainda
havia o agravante da paciente possuir idade avancada(97anos) o que torna
mais dificil a deciséo da abordagem terapéutica entre apenas a drenagem
pericardica ou a Toracotomia com rafia de VD. No entanto frente a gravidade
apresentada foi optada pela opgdo com maior possibilidade de sucesso.
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NOVA MUTAGAO DA RIANODINA ASSOCIADA A TAQUICARDIA
VENTRICULAR POLIMORFICA CATECOLAMINERGICA

WILLIAN ROBERTO MENEGAZZO', GABRIELA BEM', ANDERSON
DONEI‘.LI DA SILVEIRA', LEANDRO |OSCHPE ZIMERMAN', RICARDO
STEIN

(1) HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE

INTRODUGAO: A taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica
(TVPC) é uma doenga genética de padrdo autossémico dominante ou
recessivo que se apresenta na adolescéncia ou inicio da fase adulta
com morte subita (MS) ou sincope ao esforgo. As principais mutagdes
genéticas ocorrem nos genes da calsequestrina-2 e do receptor da
rianodina cardiaca (RYR2). RELATO DE CASO: Mulher, 23 anos, branca,
com dislipidemia e histéria pregressa de palpitacdes intermitentes (15
anos), além de 3 episédios de sincope. Mais recentemente, no terceiro
dia do puerpério apresentou episddio de flutter atrial com instabilidade
hemodinamica. Evoluiu com melhora clinica, porém, com grande densidade
de extrassistoles ventriculares polimérficas (EVp) e episddios de taquicardia
ventricular ndo sustentada. Realizou ressonancia magnética cardiaca
normal e estudo eletrofisiolégico sem indugéo de taquiarritmias sustentadas.
No estudo genético (Next Generation Sequency) apresentou mutagdo em
heterozigose (p.lle2095Thr) no gene RYR2. Esta mutagdo encontra-se
no dominio Il deste gene, local este considerado como um “hot spot” para
mutagdes associadas a TVPC. Apos estabilizagdo clinica, realizou teste
ergométrico que evidenciou bigeminismo ventricular com EVp de padrdo
bidirecional na recuperacdo, acompanhado de palpitagdes. Sua histéria
familiar de MS precoce é marcada: 5 familiares de primeiro, segundo e
terceiro grau. Com base nesses achados foi diagnosticada com TVPC e
encaminhada para implante de Cardioversor Desfibrilador Implantavel (CDI)
e recomendado estudo familiar., COMENTARIO: A mutagdo em questédo
apresenta significado clinico desconhecido e até o momento sdo apenas
trés os portadores descritos: um com fibrilagdo ventricular idiopatica e dois
saudaveis. O estudo genético possibilitou pela primeira vez a associagdo
desta mutagdo com o diagnéstico de TVPC e corroborou a indicagédo do
implante do CDI. Da mesma forma, a andlise molecular voltada para a
mutacdo em questao sera muito importante para fins de co-segregacao em
uma familia com alto indice de eventos cardiacos malignos (apoio CNPq).

HIPERCOLESTEROLEMIA FAMILIAR E HIPERTRIGLICERIDEMIA GRAVE:
COMBINAGCAO RARA E SINERGICA

ANDRE CHATEAUBRIAND CAMPOS', ANA PAULA CHACRA', RAUL
D. SANTOS', JORGE MANGABEIRA DE SOUZA JUNIOR!', VIVIANE
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(1) UNIDADE CLINICA DE LIPIDES DO INSTITUTO DO CORAGAO -
INCOR- HCFMUSP

INTRODUGAO. A hipercolesterolemia familiar (HF) e a hipertrigliceridemia
(HTG) grave s&o condigdes infrequentes, com desfechos e tratamentos distintos.
A coexisténcia é rara e requer terapia intensiva. DESCRICAO. Homem, 51 anos,
episodios prévios de pancreatite aguda de repeticéo de inicio aos 34 anos, sem
etilismo ou etiologia biliar. A época, detectados niveis séricos de triglicérides
(TG)> 5000 mg/dL. Desenvolveu diabetes mellitus (DM) por insuficiéncia
pancredtica. Historia familiar: mae com infarto agudo do miocardio aos 60,
4 irmaos com dislipidemia mista e uma irma com HF, com teste genético positivo
para mutag&o do receptor do LDL (LDLR). Rastreio em cascata resultou em teste
genético positivo no paciente. Em consulta em 06/2016, vinha assintomatico,
com espessamento de Aquileu bilateral. Usava metformina XR e rosuvastatina
10 mg. Exames (mg/dL): colesterol total (CT) 443, HDL 33, TG 2332, LDL 133 e
glicemia 162. Iniciado ciprofibrato 100 mg/d e atorvastatina 20 mg. Retornou em
1 ano, em uso apenas de rosuvastatina 10 mg, com perda ponderal e sintomas
de descompensagcéo diabética. CT 524, HDL 31, LDL 114,TG 3298, glicemia 300;
hemoglobina glicada 9,3%, TSH 8,83 mUI/ml. ECG: area inativa anterosseptal
(prévio normal). Angiotomografia de coronarias com escore Agatston 50 (percentil
59) e doenca arterial coronaria (DAC) triarterial com descendente anterior ocluida
proximal. Prescritos AAS e atenolol, metformina e insulina e reforcamos o uso da
estatina e do ciprofibrato; solicitada cineangiocoronariografia. CONCLUSOES.
HF é uma doenca genética autossémica dominante com prevaléncia entre 1:200
e 1:500, marcada por elevados niveis de LDL e risco de DAC (principal causa
de morte). Com baixa dose de estatina, o paciente apresentava LDL aceitavel,
mas mantinha TG elevadissimo. A HTG leve a moderada em geral decorre de
combinagbes poligénicas associadas a fatores secundarios. HTG monogénica é
uma condicao rara, autossdmica recessiva, mais provavel com TG > 886mg/dL.
O bindémio HF e HTG grave primaria é rarissimo e confere aumentos expressivos
de risco cardiovascular e de pancreatite. No caso relatado, pancreatites de
repeticdo culminaram em insuficiéncia pancreatica e DM secundario (que tornou-
se fator secundario para a HTG) e foi detectado infarto agudo do miocardio
silencioso entre as consultas. Concluimos que HF e HTG tem padrdes genéticos
distintos e rara coexisténcia. Sobrepostas, acarretam elevado risco de DAC e
pancreatite e prognéstico reservado.
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