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Resumo
A sindrome de Brugada ¢ uma condicdo rara, elétrica primaria de base genética autossomica dominante,
podendo ser de dificil diagndstico devido as diversas formas de apresentagdo da doenca. Relatamos um caso,
discutindo os aspectos diagndsticos de um paciente com os achados caracteristicos da sindrome, sua
evolucdo, que incluiu episédios de morte subita abortada gracas ao cardioversor desfibrilador implantavel
(CDI) e tratamento posterior com terapia farmacologica. Destacamos a importancia dos achados em exames
complementares para o diagnostico e a terapia com CDI associado ao tratamento farmacologico na qualidade
de vida e sobrevida do paciente.
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Abstract

The Brugada Syndrome is a rare condition, primary electric, of a dominant autosomal genetic basis, that may
have a difficult diagnosis due to the wide range of clinical presentations of the disease. We report a case,
discussing the diagnostic aspects of a patient with typical findings of the syndrome, its evolution, that
included episodes of sudden death aborted due to the use of Implantable Cardioverter-Defibrillator (ICD)
and following treatment with pharmacological therapy. We highlight the importance of the findings in
complementary exams for the diagnosis and the therapy with ICD and pharmacological treatment in life
quality and survival of the patients.
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Introducéo

A sindrome de Brugada (SB), doenca
elétrica primaria de base genética, foi descrita pela
primeira vez pelos irmdos Brugada em 1992,
Estima-se que a prevaléncia mundial é de 5/10.000
individuos. Apesar da maioria dos pacientes
permanecerem assintomaticos, cerca de 17% a 42%
dos pacientes apresentam manifestacGes clinicas,
sendo as mais comuns sincope e morte subita como
consequéncia de uma arritmia ventricular maligna?.
O presente trabalho traz um relato de caso de um

paciente diagnosticado com SB, dada sua crescente
relevancia, levando em consideracao que é apontada
como uma importante causa de morte subita em
individuos com menos de 50 anos, nos quais néo se
conhece doenga cardiaca prévia?, além de seu
expressivo impacto na vida do paciente.

Relato de Caso

Homem com 31 anos de idade, solteiro,
natural, procedente de Ipojuca, PE e aposentado
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(trabalhava como pedreiro). Tabagista (6
margos/ano), com historia de morte sibita paterna
aos 55 anos de idade. Nega uso de medicagdes.
Relatou episddios prévios de lipotimia, ndo
procurando assisténcia médica. Em outubro de
2014, sofreu uma parada cardiorrespiratoria (PCR),
restabelecendo circulagdo esponténea, sendo levado
para o Hospital Real Portugués (HRP), onde foi
solicitado marcadores de necrose miocardica
(MNM) e eletrocardiograma (ECG). No ECG foi
identificado um padréo de supra desnivelamento do
ponto J e uma morfologia do segmento ST-T em
“forma de sela” em precordiais direitas, sendo
levantada a hipdtese de sindrome de Brugada
(Figura 1).

Figura 1 ECG 1 ECG reallzado apos PCR Em V1
temos notavel elevacdo do ponto J com morfologia
de segmento ST-T em “forma de sela” (Padrao tipo
Il da SB).

Mesmo com um ECG sugestivo para SB,
foram realizados outros exames de imagem para um
melhor estudo cardiaco do caso - cateterismo
(CATE), ecocardiograma transtoracico (ECOTT)
com doppler, ressonancia magnética (RM) cardiaca,
Holter e teste ergométrico (TE) (Tabela 1).

Com tracado eletrocardiogréafico sugestivo
de SB e, descartada isquemia, foi prosseguido
investigacio no PROCAPE (Pronto Socorro
Cardioldgico de Pernambuco), com estudo
eletrofisiologico, com utilizagdo de propafenona,
com confirmacgdo do diagndstico, ja que elucidacdo
de padrdo caracteristico no teste. Instalado
Cardioversor Desfibrilador Implantavel (CDI) em
mar¢o de 2015 e iniciado uso de atenolol 100
mg/dia.

Tabela 1 - Resultados dos exames realizados para
melhor investigagdo da anatomia e funcionalidade
cardiaca.

Exames Data Resultado

DA com les&o de 50% no
inicio do terco médio.
Hipocinesia difusa grave
na parede anterior e
inferior média apical.
Hipocinesia discreta
antero-basal e infero-
basal.

CATE 02/10/2014

ECOTT 13/10/2014

Miocardiopatia
hipertréfica(?). Néo foi
observado déficit
contratil segmentar do
VE em repouso. Fungéo
sisto-diastolica do VE

preservada. IM discreta.

Realce tardio miocardico
na parede lateral do VD,
sugerindo fibrose.

RM 04/12/2014
cardiaca

Teste ergométrico
interrompido por fadiga
muscular em sub-
maximo consumo de
oxigénio. Auséncia de
sintomas sugestivos de
isquemia miocérdica.
Auséncia de alteracbes
eletrocardiograficas
significativas durante e
apos o esforgo em
relacdo aos tragados
basais. Curva de FC nédo
elevou-se proporcional
ao esforco realizado.
Curva de PA fisioldgica.
Auséncia de arritmias.

TE 15/01/2015

Ritmo sinusal e Arritmia
supraventricular rara

Holter 26/02/2015

Presenca de episodios de morte subita (MS)
abortada pelo CDI ao longo do ano de 2016. Em
outubro de 2016, o paciente deu entrada na
emergéncia do PROCAPE ap06s dois episodios de
choque pelo CDI. No momento que antecedeu aos
choques, relatou a presenca de palpitacfes. Negava
quaisquer outros sintomas associados e apresentava

14



Jornal Memorial da Medicina 2019, vol. 1 (2), p.13-17

exame fisico dentro dos parametros da normalidade
(Figura 2).

e

choques desencadeados pelo CDI. O ECG mostra,
principalmente em V1, elevacdo do ponto J e do
segmento ST, superior a 2mm, com concavidade
superior, seguida de onda T negativa.

Na interrogacdo do sistema de registro do
CDI, foram mostrados eventos de fibrilagdo
ventricular e de protocolo de choque apropriado,
com recuperacdo do ritmo. Devido episodios
recorrentes de FV e MS abortada, foi decidido por
associacdo de uma droga antiarritmica. A quinidina
seria uma opcdo, no entanto, ndo é comercializada
no Brasil. Através de contato com uma importadora,
foi realizada a importacdo da medicacdo. Paciente
recebeu alta e vem se mantendo assintomatico até o
presente momento.

Discusséo

A SB é uma doenca cuja base genética é
bastante heterogénea com padrdo autossémico
dominante e penetrancia variavel. Estima-se que a
mutacdo mais frequente acontece no gene SCN5A,
codificador da subunidade alfa dos canais de Na*
cardiacos. Seu defeito leva a perda da funcdo deste
canal, com diminuicdo da corrente de entrada de
Na* durante o fim da fase 0, gerando assim, um
incremento relativo da corrente de K* (Ito), no
potencial de agdo (PA) cardiacod.

Essa corrente - Ito — € divergente na parede
ventricular, ocorrendo um gradiente de voltagem
transmural (epimiocardio/endomiocardio), o que
reflete as alteracBes eletrocardiogréficas padrdo
Brugada. Potenciais de acdo distintos entre o
epimiocardio e o endomiocardio, gera um tragado

de elevacdo do ponto J (padréo tipo Il da SB) e se
esse PA entre as camadas se prolonga
demasiadamente, ocorre um gradiente transmural
continuo, e o reflexo disso é uma elevagdo do
segmento ST, seguida de uma onda T negativa
(padréo tipo | da SB)3.

O desequilibrio ibnico observado, além de
ser responsavel pelas alterac6es eletrocardiogréaficas
tipicas da sindrome, é também, o motivo da
predisposicdo, devido a grande elevacdo do
gradiente de repolarizacdo, a arritmias malignas,
fibrilacdo ventricular (FV) e MS.

A SB manifesta-se geralmente na idade
adulta, entre 32 e 42 década de vida, e a idade média
de MS é de 41 + 15 anos, com predominio do sexo
masculino®.

Em 1992, Brugada & Brugada descreveram
a sindrome clinica caracterizada pela presenca de
um padrdo eletrocardiografico que lembra um
bloqueio de ramo direito associado a um
supradesnivelamento do ponto J e segmento ST nas
derivagdes V1, V2 e V3, sendo essas as principais
caracteristicas para diagndstico®. Essa alteragdo
pode esta oculta ou ser intermitente, sendo revelada
com a utilizacdo de bloqueadores dos canais de
sodio (Ajmalina) ou por registros obtidos com as
derivagOes precordiais direitas elevadas dois
espacos intercostais®. Nas emergéncias, é comum a
ocorréncia de MS associada a alteragbes da
estrutura cardiaca, particularmente, a doenca das
artérias coronarias, o que explica a preocupacao de
exclui-la frente ao episddio de MS abortada, por
reanimacao previa, N0 Nosso paciente.

No caso foi realizado cateterismo cardiaco
com a pretensdo de investigacdo de acometimento
coronariano, ja que causa mais comum de MS.
Exame apresentou lesdo de 50% no inicio do tergo
médio da DA com hipocinesia difusa importante na
parede anterior e inferior média apical.

O ECO TT realizado em seguida, mostrou
evidente discrepancia, em relagdo ao cateterismo,
ndo sendo observado déficit contratil segmentar do
ventriculo esquerdo em repouso e fungdo sisto-
diastolica preservada. Prosseguiu-se com a
investigagdo realizando uma RM cardiaca, na qual
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foi apenas observado um realce tardio miocéardico
na parede lateral do ventriculo direito (VD),
sugerindo fibrose. Hoje ha evidéncias da existéncia
de ligeiras alteracOes estruturais na SB. Coronel et
al. demonstraram em seu estudo que a mutacdo do
canal de sddio cardiaco acarreta uma inativacdo
mais lenta e mudangas intersticiais no VD, que ndo
sd0 observadas no ventriculo esquerdo’. Ainda, um
estudo com modelos murinos revela que a fibrose
cardiaca é mais expressiva no sexo masculino e
com o tempo de doenca, principalmente no VD.®

Com um TE mostrando auséncia de
sintomas sugestivos de isquemia miocardica, foi
afastada a possibilidade de acometimento
coronariano com principal causa da PCR. Pensando
em atestar a SB, foi solicitado um Holter, o qual
ndo mostrou anormalidades significativas. O Holter
de 24 horas aumenta as chances de diagndéstico da
SB em relacdo ao ECG, as alteragOes sdo flagradas
principalmente durante o sono, apos as refei¢es ou
em episodio de febre, mas podem também estar
ausentes”.

Em busca de confirmacdo diagnostica, um
teste eletrofisiologico com uso da propafenona
(acentua anormalidades dos canais de s6dio),
havendo alteracdes eletrocardiograficas tipicas da
SB. Este mapeamento permite diagnosticar 0s
disturbios que provocam bradicardia e taquicardia,
sendo aplicada quando ha suspeita de alteracdo do
ritmo cardiaco devido a distlrbios elétricos®.
Durante a estimulacdo ventricular programada,
houve inducdo de fibrilagdo ventricular, revertida
prontamente com desfibrilacdo (Figura 3).

Figura 3. Grafico 1, 2 e 3: Detalhamento do teste
eletrofisiologico. No primeiro tracado temos 0 ECG
basal do paciente. Logo em seguida, inicia-se a
fibrilacdo ventricular programada (S1-600, S2-260,
S3-230, S4-230). Por ultimo, destaca-se 0 momento
da desfibrilagéo (300J).

Em relacdo a conduta terapéutica, a opcao
de tratamento mais eficaz para prevenir MS por
FVITV é o implante de CDI. Entretanto, na busca
da prevencdo de choques frequentes, existe terapia
farmacoldgica adjuvante. Os estudos, nesse sentido,
tém apostado no emprego de farmacos para reduzir
correntes Ito; e que aumentem as correntes de
célcio. Os maiores beneficios foram obtidos com a
quinidina, embora nenhuma delas apresente eficacia
isolada na redugdo de MS nos pacientes com SB’.
Ela devera ser utilizada em pacientes com CDI na
reducdo de tempestades arritmicas, fato esse
apresentado pelo paciente®*. Abaixo, interrogacéo
do sistema de registro do CDI (Figura 4).
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Figura 4: interrogacdo do sistema de registro do
CDI: registro dos eventos de fibrilacdo ventricular
e protocolo de choque apropriado, com
recuperacao do ritmo.

A profilaxia priméria com CDI é uma opg¢éo
eficaz que proporciona redugdo da taxa de
mortalidade em até 45%' . No entanto, pode
implicar em consequéncias negativas e desafios ao
paciente, como lidar com choques inapropriados e o
sofrimento emocional associado a natureza aversiva
e imprevisibilidade dos choques.

Comentarios

A sindrome de Brugada é uma condicdo rara, que
tem um impacto significativo na morbimortalidade
e qualidade de vida do paciente portador. A
mortalidade da doenca foi reduzida com o avanco
de ferramentas terapéuticas, como o CDI, que por
outro lado, pode ter um impacto negativo na
qualidade de vida do paciente. Devido a diversos
fatores, um percentual significativo dos pacientes
sofre de ansiedade e depressao, sendo essencial um
acompanhamento integral desses pacientes, focando
ndo sO na doenca de base, como também um apoio
multiprofissional no cuidado e na forma de lidar
com a doenga.
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