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Acoplamento Ultracurto e Taquicardia Ventricular Polimorfica

Short-Coupled Variant of “Torsades de Pointes” and Polymorphic Ventricular Tachycardia
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Introducao

As taquicardias ventriculares tipo “torsades de pointes
(TDP) representam uma condigao de alto risco de morte
stbita, mesmo quando ocorrem em individuos com o
coracao estruturalmente normal, na auséncia de isquemia
miocardica ou intervalo QT prolongado. Leenhardt e cols."
descreveram uma nova sindrome, com essas carateristicas,
em 1994, que apresentava a diferenga de que as TDP eram
deflagradas por extrassistoles ventriculares (EV) com intervalo
de acoplamento ultracurto (< 300 ms).

”

Embora tal condicao seja facilmente diagnosticada pelas
caracteristicas descritas, existe caréncia de dados para o
manejo clinico dos pacientes na fase da tormenta elétrica
e durante a evolugao clinica em longo prazo. Nos Gltimos
20 anos, foram identificados, em nossa Instituicdo, trés
pacientes com tal condigdo clinica e um familiar portador de
EV com intervalo de acoplamento curto, assintomético e sem
taquicardias ventriculares (TV) polimérficas documentadas.

O objetivo deste texto é descrever as condutas clinicas
empregadas nesses pacientes e revisar na literatura a
implicagdo do achado de EV com acoplamento curto em
familiares assintomaticos.

Relato dos Casos

Caso 1

Paciente do sexo feminino, com 20 anos de idade,
comegou a apresentar palpitagoes ritmicas, inicialmente
bem toleradas e autolimitadas, em agosto de 1993, no
mesmo periodo em que apresentava depressao por perda
familiar. Apresentou neste mesmo més um episédio
de perda de consciéncia com liberagao esfincteriana e
duragao aproximada de 10 minutos, com recuperagao
espontdnea e sem traumatismo fisico. Na evolugao,
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passou a apresentar varios episédios de palpitagdes de
curta duragao. Trés meses depois, relatou novo episoédio
de sincope convulsiva, com duragao de aproximadamente
8 minutos, sendo indicada internagao hospitalar para
investigacao. Na mesma noite em que foi internada,
apresentou episédio de parada cardiorrespiratéria em ritmo
de fibrilacao ventricular, sendo submetida a reanimacao
cardiorrespiratéria. Durante a investigacdo, nao se
evidenciou cardiopatia estrutural, cdmaras cardiacas com
dimensbes preservadas (VE = 47/29 mm; FEVE = 76%;
Aorta = 29 mm; AE = 27 mm; VD = 20 mm; septo e
parede posterior com 8 mm cada, e fungao biventricular
preservada, sem alteragdes segmentares da contratilidade
e sem disfungoes valvares).

O Holter de 24 horas documentou EV com intervalo
de acoplamento ultracurto (260 ms) induzindo episédios
de taquicardia ventricular polimérfica ndo sustentada
— Figura 1. O eletrocardiograma de 12 derivagbes nao
demonstrava alteracoes, o intervalo QT era de 360 ms e QTc
de 390 ms. O teste ergométrico foi negativo para isquemia
miocdrdica, sem arritmias no repouso ou no esforgo.
A cinecoronariografia foi normal. O eletrocardiograma de alta
resolucdo nao apresentou potenciais tardios. Foi realizado
estudo eletrofisiolégico (EEF) que evidenciou intervalos
basicos normais e ndo induziu arritmias quando realizado
estimulagao ventricular programada em apice e via de saida
de ventriculo direito, além de utilizar ciclos ‘curto-longo-curto’
para inducao da TV/FV, sob sensibilizagdo com isoproterenol.
Foi iniciado verapamil 80 mg de 8/8 h e realizado implante
de cardioversor-desfibrilador automaético (CDI).

A paciente necessitou de acompanhamento psicoldgico apés
tais eventos. No seguimento, ainda apresentava episodios de
taquicardia ventricular polimérfica nao sustentada, flagrados
no Holter de 24 horas, sendo necessdrio a dose de 480 mg/dia
de verapamil para controle da arritmia. Evoluiu assintomatica
durante varios anos, embora ainda se observassem EV
com acoplamento curto (260 ms) no Holter de 24 horas.
Ap6s 17 anos do diagndstico e de duas trocas do gerador, a
paciente recebeu uma terapia apropriada do desfibrilador,
sendo que, em avaliagdo, relatou ma aderéncia a terapéutica
com bloqueadores dos canais de calcio. No seguimento, nao
apresentou alteragdo emocional relevante, nem alteragoes
isquémicas ou piora de fungao ventricular.

Caso 2

Paciente do sexo feminino, 52 anos, internada em outro servico
por episédios de sincopes recorrentes em 2010. Na época, havia
sofrido perda recente de um filho em acidente automobilistico
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Figura 1 - Holter de 24 horas: A. Extrassistole com intervalo de acoplamento ultracurto (260 ms). B. Episodio de taquicardia ventricular polimérfica nao sustentada

iniciada por extrassistoles de acoplamento curto.

e tomava um “cha para emagrecimento”. Apés monitorizacao
eletrocardiogréfica, observaram-se episédios de taquicardia
ventricular rapida (Figuras 2A e 2B). Em poucas horas, a paciente
evoluiu com tempestade elétrica e necessidade de desfibrilacao
por mais de 50 vezes em um periodo de 24 horas, sendo
necessarias sedacao e intubagdo orotraqueal. Foi feita tentativa
de supressao das arritmias com isoproterenol, ndo apresentando
sucesso. Observou-se recorréncia em menos de 6 h apés o inicio
da infusdo da droga. Foi implantado marca-passo provisério no
ventriculo direito, realizado sobre estimulacdo sem supressao
das arritmias. Houve estabilizagao clinica ap6s 48 h de sedacao
profunda e administragao de verapamil na dose de 240 mg/dia.

A investigacdo nao evidenciou cardiopatia estrutural ao
ecocardiograma, @ RNM e a cinecoronariografia. O Holter
de 24 h, realizado apés estabilizagao da crise, demonstrou
960 EV/24 h, sendo vdrias delas com acoplamento curto
(+/- 280 ms) e mesma morfologia. Nao foram registradas
taquicardias. Ao ECG, o intervalo QTc era de 400 ms.
O mapeamento eletrofisiol6gico e a tentativa de ablagao
das EV ndo tiveram sucesso. Pela escassez de extrassistoles
durante o procedimento, nao houve indugdo a arritmias
quando realizada estimulacdo ventricular programada em
apice e via de saida de ventriculo direito, além de utilizar ciclos
‘curto-longo-curto’ para indugao da TV/FV, sob sensibilizacao
com isoproterenol. Foi indicado implante do CDI e mantido
o tratamento com verapamil. A paciente mantém-se
assintomatica ao longo do seguimento de dois anos.

Caso 3

Trata-se de uma jovem assintomdtica, de 18 anos, filha da
paciente descrita no caso niimero 2. Em triagem familiar, foi
diagnosticada EV com acoplamento de aproximadamente
300 ms (17 extrassistoles em 24 h), em exame de Holter de

24 h. Por ser a paciente assintomatica e com baixa densidade
de EV, optou-se por prescrever verapamil 160 mg/dia e
manté-la sob acompanhamento clinico frequente. Mantém-se
assintomatica ap6s periodo de seguimento de 48 meses.

Caso 4

Paciente do sexo feminino, 39 anos, com episédios de
sincope precedidos por mal-estar sibito e rdpido, sem
traumas e sem relagdo com esforgos, alguns ocorrendo a
noite, durante o sono, numa frequéncia aproximada de
trés vezes por semana, desde margo de 2011. Procurou
atendimento médico algumas vezes, tendo sido feito
diagnéstico de ansiedade e prescritos ansioliticos, sem
melhora dos sintomas e com agravamento da ansiedade.
Em 10/07/2011, apresentou recorréncia da sincope,
com caracteristicas semelhantes as descritas, quando foi
internada em outro servigo para elucidacao diagnéstica.
A paciente ndo tinha histéria familiar de arritmias cardiacas
e nem de morte stbita. O exame fisico era normal. O ECG
inicial nao evidenciou anormalidades. O teste ergométrico
foi negativo para isquemia e nao desencadeou arritmias.
O ecocardiograma demonstrou coragao estruturalmente
normal (VE = 52/35 mm; FEVE = 60%; Aorta = 33 mm;
AE = 35 mm; septo e parede posterior com 9 mm; fungao
biventricular preservada, sem alteragbes segmentares
da contratilidade e prolapso de valva mitral com escape
mesossistélico discreto). A ressonancia magnética cardiaca
também afastou doenca cardiaca estrutural, com camaras
cardiacas com dimensoes preservadas, fungdo biventricular
normal (FEVE = 70% e FEVD = 69%), sem presencga de
fibrose miocardica. Na monitorizacdo com Holter, foram
evidenciadas varias EV com intervalo de acoplamento curto,
polimérficas; algumas delas induzindo taquicardia ventricular
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Figura 2A - Tempestade elétrica — Momento da cardioverséo elétrica com 200 J e reverséo da Torsades de Pointes para ritmo sinusal.

Figura 2B - ECG 12 derivagbes com extrassistole com intervalo de acoplamento curto (280 ms).

polimérfica ndo sustentada, iniciadas por extrassistoles com
fendbmeno R sobre T com acoplamento entre 350 e 370 ms,
e intervalos QT dentro dos limites da normalidade.

A cineangiocoronariografia afastou doenca arterial
coronariana obstrutiva. Iniciado diltiazem 180 mg/dia e
indicado implante do desfibrilador, realizado em agosto de
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2011. Como as EV persistiam (densidade 2%) com episédios de
taquicardia ventricular polimérfica ndo sustentada, o diltiazem
foi substituido por verapamil 240 mg/dia em setembro de
2011. Novo Holter de 24 h evidenciou redugao importante
da densidade das arritmias (< 1%), aumento do intervalo de
acoplamento minimo das extrassistoles para 370 ms e auséncia
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de episédios de taquicardia ventricular polimérfica nao
sustentada, sempre com intervalo QT dentro da normalidade.
A paciente evoluiu assintomdtica, sem novos episédios de
sincope ou terapias do CDI, em seguimento de nove meses.

Discussao

Descrita por Dessertenne’ em 1966, a TDP apresenta
padrao eletrocardiografico tipico, com mudangas progressivas
na morfologia, amplitude e polaridade dos complexos
QRS, cujos picos cruzam a linha de base antes de terminar
espontaneamente. Este fendmeno é precedido por ciclo
longo-curto que deflagra a taquicardia, em geral, apés um
intervalo de acoplamento longo (600 a 800 ms). O cendrio
desta arritmia inclui a sindrome do QT longo em suas formas
congénita e adquirida, além de fatores precipitantes, como
distarbios hidroeletroliticos.

Trés décadas ap6s, em 1994, Leenhardt e cols." publicaram
uma série de 14 pacientes sem cardiopatia estrutural e
histéria de sincopes, cuja monitorizacao eletrocardiogréfica
revelava taquicardias ventriculares polimérficas tipo TDP, com
intervalos QT normais, e iniciadas por EV com intervalo de
acoplamento curto (200-300 ms). Um tergo destes pacientes
tinha histéria familiar de morte stibita e aproximadamente 70%
deles tiveram TDP degenerando para fibrilagao ventricular, em
seguimento médio de sete anos. A morfologia das EV isoladas
e daquelas que iniciavam a TDP era semelhante em nove
pacientes com a maioria das EV deflagradoras apresentando
morfologia de bloqueio de ramo esquerdo e eixo desviado
para esquerda. Em geral, o EEF nao reproduzia a arritmia
clinica. A tnica droga que suprimiu parcialmente a arritmia
foi o verapamil, aumentando o intervalo de acoplamento das
EV e reduzindo sua densidade. No entanto, nao foi capaz de
prevenir a morte stbita, motivo pelo qual o CDI é indicado
para todos os pacientes com essa patologia.

No ano seguinte, foi publicada uma série de 15 pacientes
com as mesmas caracteristicas (auséncia de cardiopatia
estrutural, intervalo QT normal), que apresentavam episédios
de taquicardia ventricular polimérfica, tipo TDP, iniciados por
EV com acoplamento curto. Foi demonstrado que, quanto
menor o intervalo de acoplamento dessas extrassistoles, maior
o risco de taquicardia ventricular polimérfica espontanea e,
consequentemente, de morte stbita por fibrilagao ventricular.
Nenhuma medicagao foi capaz de evitar esse desfecho’.

Nas duas maiores séries de casos publicadas, a
semelhanca das nossas trés pacientes, observamos que a
apresentacao clinica inicial foi sincope, precedida ou nao
por palpitagao, e a ocorréncia era predominantemente no
género feminino. A idade do inicio dos sintomas variou da
segunda a quinta década de vida e duas de nossas pacientes
passavam por problemas psicolégicos importantes; o que é
descrito como potencial gatilho para a manifestagao clinica
da doenca?. O intervalo médio de acoplamento medido
do inicio do QRS que precede a extrassistole, ao infcio da
mesma, foi de +/- 280 ms. O verapamil foi prescrito para
todas as pacientes, embora a literatura relate frequente
ocorréncia de terapia apropriada do CDI e de morte stbita
nas quais o desfibrilador ndo havia sido implantado, apesar
do uso da medicagao®.

Recentemente, foi publicado um caso de tempestade
elétrica e paradas cardiacas recuperadas desencadeadas por
EV com acoplamento ultracurto em uma paciente de 50 anos.
Semelhante a nossa paciente do caso ndmero 2, ocorreram
varios episédios de taquicardia ventricular polimérfica tipo
TDP espontaneos, alguns deles evoluindo para fibrilagao
ventricular, com necessidade de reanimagao cardiorrespiratéria
e desfibrilacao elétrica. Foram tentadas varias medicacoes
endovenosas, incluindo lidocaina, amiodarona e magnésio,
sem controle da arritmia. A estimulagao ventricular com
eletrodo de marca-passo provisério resultou em exacerbacao da
arritmia. Entretanto, ao contrdrio de nossa paciente, a infusao
de isoproterenol até atingir frequéncia cardiaca de 100 bpm
foi uma medida terapéutica capaz de suprimir as arritmias
ventriculares. O implante de eletrodo no atrio direito, e sua
estimulagdo em uma frequéncia de 85 bpm, foi eficaz na
remissao da arritmia. Apés implante de CDI com estimulagao
atrial de 85 bpm, a paciente evoluiu sem sintomas e sem
evidéncia de arritmias num seguimento de trés meses*.

Nao ha consenso na literatura sobre qual seria o valor
normal do acoplamento de uma EV. Na paciente do caso
nimero 4, o acoplamento mais curto registrado foi de
360 ms, sendo que varios episddios de TVNS ocorreram
com EV de até 370 ms com caracteristicas morfolégicas
semelhantes as dos outros trés casos. Uma hipédtese clinica
é que se trate da mesma mutagao genética em diferentes
graus de penetrancia génica e, consequentemente, diferentes
expressoes clinicas. Desta maneira, individuos com a forma
mais grave da doenga poderiam desencadear arritmias
potencialmente malignas sem ter necessariamente um
acoplamento menor que 300 ms.

Em 2002, Haissaguerre e cols.® descreveram as EV
com intervalo de acoplamento curto originadas das fibras
de Purkinje distais como as principais deflagradoras da
FV idiopdtica. Estas extrassistoles tinham morfologias
variadas e foram mapeadas em vdrias localizagdes do
sistema de Purkinje, incluindo a regido anterior do
ventriculo direito e em dreas extensas da metade inferior
do septo do ventriculo esquerdo. Os autores eliminaram
tais deflagradores por meio de ablagao focal por cateter
em 27 pacientes. Durante um seguimento médio de
24 meses, 89% dos pacientes nao tiveram recorréncia da
fibrilacao ventricular®. Estes achados demonstram que uma
possibilidade terapéutica nessa populagao de pacientes
seria o tratamento por meio da ablagao por cateter, porém
deve ser salientado que todos os pacientes estavam sob a
protegdo de um CDI. Em nossa série, duas pacientes foram
submetidas a tentativa de ablagdo das EV, porém a nao
ocorréncia de EV durante o procedimento impossibilitou
seu mapeamento preciso, o que justificaria o momento da
tormenta elétrica como o cenario ideal para a tentativa de
ablagao. Outra indicagao para a terapéutica ablativa seria
os casos de terapias apropriadas pelo CDI, refratdrias ao
uso de bloqueadores de canal de calcio.

No que se refere a triagem familiar, ndo ha referéncia
especifica na literatura sobre a melhor conduta e a
decisdo médica nos individuos assintomdticos ainda é
controversa. Em todos os quatro pacientes de nossa série,
foi feito o rastreamento familiar e, na filha da paciente
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do caso 2, foram encontradas extrassistoles com intervalo
de acoplamento curto. Devido a escassez de dados na
literatura em assintomdticos, em conjunto com a familia,
optamos por seguimento clinico e prescricao “profilatica”
e empirica de verapamil.

Conclusoes

Pacientes com EV com acoplamento curto podem
ser portadores de uma sindrome rara de etiologia
provavelmente genética e que pode resultar em TDP.
O verapamil é aparentemente a droga mais eficaz para
atenuar a ocorréncia dessas arritmias, no entanto, nao
é efetivo o suficiente para eliminar a necessidade de
implante de CDI. A ablacdo das EV poderia reduzir a
incidéncia de TDP, porém, ainda existem limitacoes
técnicas para sua aplicagdo efetiva. Um novo olhar sobre
essa doenca e para o conhecimento desse raro disttrbio
do ritmo cardiaco se faz necessario pela comunidade de
cardiologistas que devem estar aptos a reconhecer este
detalhe eletrocardiogréfico e, assim, identificar individuos
aparentemente sauddveis em risco de morte sibita
geneticamente determinada.
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