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QT longo congénito
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A menina de dois anos de idade, previamente higida, foi
trazida desfalecida nos bragos da babd, que achava que a
crianca havia cafdo no banheiro e batido a cabeca. A avd,
alarmada, mas decidida, verificou que a crianca respirava
com dificuldade e acionou o resgate, que chegou em poucos
minutos. A paciente apresentou convulsédo; os paramédicos
constataram parada cardiorrespiratéria, iniciaram mano-
bras de ressuscitagdo e a levaram ao servico de emergéncia
do hospital, onde a equipe médica, previamente informada,
jé os aguardava. A pequena paciente com suspeita de trau-
matismo cranioencefalico (TCE) estava em coma Glasgow
6 com cianose e mé perfusdo periférica. Realizada a intuba-
¢éo endotraqueal, foi transferida para a unidade de terapia
intensiva, onde as condi¢des cardiocirculatdrias e respiraté-
rias se estabilizaram.

A tomografia computadorizada e a ressondncia magné-
tica do cranio foram normais. O eletroencefalograma mos-
trou discreta desorganizagdo da atividade elétrica cerebral
e auséncia de paroxismos epileptiformes. A neuropediatra,
desconcertada, murmurou que algo estava errado porque
néo havia evidéncia de TCE, e pediu um eletrocardiograma
(ECG). O plantonista, examinando o ECG, comentou que
o exame lhe parecia normal. O cardiopediatra, que estava
passando nesse instante, olhou o tragado e exclamou: “QT
longo congénito!”.

Em seguida foi instalado o Holter. A monitorizagédo conti-
nua do ECG revelou ritmo sinusal, com variacéo fisiolégica da
frequéncia cardiaca (FC) e auséncia de arritmias. O intervalo
QT se manteve elevado, atingindo pico de 580 ms (Figura 1).
Nos periodos de maior FC, verificou-se macroalternancia
da onda T, com morfologias negativas alternadas com posi-
tivas em batimentos sucessivos (Figura 2). Em outros ins-
tantes, havia também macroalternéncia, porém as ondas T

permaneciam positivas e variavam de amplitude de batimen-
to a batimento (Figura 3). O ecocardiograma foi normal.

O estado de consciéncia melhorou e a paciente foi medica-
da com betabloqueador. O ECG (Figura 4) permanecia com
intervalo QT aumentado. A crianga teve alta e foi encaminha-
da para acompanhamento cardioldgico e estudo genético.

DISCUSSAO

O intervalo QT no ECG medido do inicio do QRS ao tér-
mino da onda T representa o tempo total da despolarizagéo
acrescido da repolarizagdo ventricular, isto é, a duragdo do
potencial de acédo da célula cardiaca. Como o QT varia inver-
samente com a frequéncia cardiaca (FC), o parametro mais
adequado para avaliagéo é o QTc (QT corrigido) expresso pela
férmula de Bazett:! QTc = QT medido/VRR. O valor méximo
normal do QTc em criancas é de 0,44 s (440 ms). Como o cél-
culo do QTc é trabalhoso, pode-se utilizar uma regra pratica:
quando a onda T ultrapassa a metade do intervalo RR, o QTc
deve estar aumentado, independentemente da FC, como se
observa na Figura 1.

O aumento da duragéo do QT esta relacionado com maior
risco de taquiarritmias ventriculares. Este fendmeno pode ser
adquirido por distdrbios eletroliticos ou acdo de medicamen-
tos, ou pode ter origem congénita.

A sindrome do QT longo congénito (SQTL) é uma canalopa-
tia, doenca hereditdria que acomete os canais ibnicos, causada
por mutagdes nos genes que codificam proteinas dos canais de
potéssio ou de s6dio da membrana celular da célula cardiaca.
Tais mutagoes acarretam lentid4o nas correntes i6nicas trans-
membranas, determinando prolongamento e dispersdo da
repolarizagdo ventricular, aumento do intervalo QT no ECG,
e predisposi¢do a arritmias ventriculares malignas,®> como a
taquicardia ventricular tipo forsades de pointes (Figura 5) e
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a fibrilagdo ventricular, causadoras de sincopes, convulsées e A SQTL foi descrita por Jervell e Lange-Nielsen,> em
morte subita em criangas e adultos jovens, antes dos 40 anos, 1957, em criangas com surdez neurossensorial, QT prolon-
com coragdo estruturalmente normal. gado e taquiarritmias ventriculares com grave repercussdo

Figura 1. Ritmo sinusal com intervalo QTc muito aumentado. Frequéncia cardiaca = 130 bpm. QT = 420 ms; QTc = 580 ms.
Observe como o final da onda T ultrapassa a metade do intervalo RR.

Figura 2. Macroalternancia da onda T, com morfologias negativas alternadas com positivas em batimentos sucessivos. Intervalo
QT aumentado.
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hemodindmica. Posteriormente, Romano,* em 1963, e Ward,® comum, tem transmissdo autossomica dominante e a de
em 1964, descreveram sindrome semelhante em pacientes Jervell e Lange-Nielsen, muito rara. autossdmica recessiva.
com audi¢do normal. A sindrome de Romano-Ward, a mais Ao todo, pelo menos 17 genes relacionados com a SQTL ja

Figura 3. Macroalternancia da onda T, com varia¢do de amplitude de batimento a batimento. Intervalo QT aumentado.

Figura 4. Eletrocardiograma da paciente em uso de betabloqueador com intervalo QTc prolongado. Frequéncia cardiaca =
76 bpm. QT = 0,446 ms; QTc = 504 ms.
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Figura 5. Exemplo de torsades de pointes. Taquicardia ventricular polimérfica, em que os complexos QRS ora sao
predominantemente negativos, ora tendem a isoelétricos, ora positivos, como se o eixo do vetor QRS estivesse girando

continuamente em torno da linha de base.

foram identificados até hoje. Os trés principais genes relacio-
nados a sindrome (KCNQ1, KCNH2 e SCN5A) foram identifi-
cados em 1995 e determinam trés diferentes formas genéti-
cas denominadas, respectivamente, SQTL1, SQTL2 e SQTLS3,
que correspondem a 75% dos casos.® As arritmias podem ser
desencadeadas por estimulos diversos em cada uma das sin-
dromes: esforgo fisico, como natacéo, e estresse emocional na
SQTLI, estimulagdo auditiva e maior ocorréncia no perfodo
pés-parto na SQTL2 ou podem ocorrer durante o repouso e
o sono na SQTL3

No ECG, além do QT prolongado pode-se observar onda
T com aparéncia normal (SQTL1), morfologia entalhada ou
bifdsica (SQTL2) ou apiculada e um pouco tardia (SQTL3).
Todavia, em alguns casos, o intervalo QT pode estar normal no
ECG de repouso. O encontro casual de macroalternancia da
onda T (alteracdo da amplitude ou da polaridade em batimen-
tos sucessivos) indica potencial arritmogénico exacerbado.®

Este caso é um exemplo tipico da sindrome do QT longo
congénito, numa crianga com quadro de sincope e convulséo,
mostrando as dificuldades iniciais do diagndstico e a impor-
tancia do ECG para o esclarecimento.

CONCLUSAO

A sindrome do QT longo congénito é uma canalopatia he-
reditaria que acomete criangas e adultos jovens, predispondo
a arritmias ventriculares malignas causadoras de sincopes e
de morte stibita. Ndo tem cura, mas tem tratamento por meio
da prevencéo de fatores desencadeantes, uso de medicamen-
tos e até de aparelhos como o cardiodesfibrilador implan-
tavel. O diagnéstico pode ser estabelecido por um simples
eletrocardiograma de rotina em casos suspeitos. Por esses
motivos, é relevante o conhecimento desta entidade por mé-
dicos de diversas especialidades.
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