Urgéncia

:: Sindrome do QT longo familiar

Sinonimos:
Sindrome do QT longo congénito

Formas especificas:

Sindrome de Romano-Ward, Sindrome de Jervell e Lange-Nielsen, Sindrome de Timothy

Definicao:

Esta é uma doenca hereditaria caracterizada pelo prolongamento do intervalo QTc no ECG e, eventualmente uma

alteracao na morfologia da ondaT.

QTc=QT/ V&R (QT medido no ECG, intervalo RR entre dois complexos QRS, ou o nimero de milimetros por 4 ciclos)

tracado ECG

Esta anomalia no electrocardiograma revela uma alteracao na repolarizacao ventricular, com risco de perturbagoes
do ritmo (torsade de pointes, fibrilacdao ventricular), que causam sincope e morte subita. Podem estar implicados
varios genes, mas os 3 genes mais comuns sao: KCNQ171, KCNH2, SCN5A, cada um causando um quadro clinico
ligeiramente diferente. Certos medicamentos podem ser muito perigosos.

Para mais informacoes:
Ver sumario da Orphanet
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Recomendacoes de cuidados pré-hospitalares de urgéncia
Respeitante a portador do sindrome do QT longo

Sindromes de Romano-Ward, de Jervell e Lange-Nielsen, de Timothy

doenca congénita autossdmica recessiva (Jervell e Lange-Nielsen) ou dominante (Romano-Ward, Timothy), que
afeta um total de 1/5000 individuos, causando anomalias nos canais de potdassio e/ou sddio e produzindo um
defeito na repolarizagdo ventricular

perturbacdes graves do ritmo cardiaco: torsade de pointes, fibrilacao ventricular, etc.
sincope, frequentemente durante ou apos situagdes de esforgo ou stress

morte subita

betabloqueantes
cardiodesfibrilhador implantavel

por vezes: pacemaker, simpatectomia esquerda

- erro na interpretacdo de sincope perante um quadro pseudo-neurolégico (convulsées infantis, etc.)

- @ contraindicado ou desaconselhado um grande numero de medicamentos, incluindo: antiarritmicos
(nomeadamente amiodarona), diuréticos expoliadores de potassio, agentes neurolépticos, antidepressivos,
anti-histaminicos, agentes anti-infecciosos (listas para consultar)

- atencao a hipocalemia, que favorece perturbacdes do ritmo cardiaco
- atencao a todas as sincopes com QT longo

- o stress pode favorecer o inicio de problemas

calcular o QTc (QTc longo > 440 ms)
fibrilagdo ventricular e outras causas de paragem circulatéria: nenhuma caracteristica especifica

torsade de pointes recorrente: perfusao lenta de sulfato de magnésio 2 g IV, seguida de dose de manutencao de
3 a 20 mg/min; betabloqueante por via IV (propranolol 1 mg/min; ndo exceder 10 mg)

www.orpha.net
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Recomendacgodes para os servicos de urgéncia hospitalares

As situacoes de emergéncia ocorrem em dois contextos diferentes:
1. Estratégia de atuacao em doentes com sincope ou morte subita

O objetivo é confirmar o diagnéstico e iniciar o tratamento de emergéncia (garantir a estabilidade hemodinamica),
de seguida evitar a recidiva.

» Se o doente estiver em paragem circulatdria devido a fibrilacao ventricular:
= reanimacao e cardioversao elétrica

= instalar o equipamento de vigilancia (monitorizacao). Efetuar sempre um electrocardiograma (ECG) e o registo
de todos os episédios sintomaticos

®  pesquisar sistematicamente:
- 0os medicamentos tomados

- outros fatores desencadeantes: esforco (especialmente natacdo), stress emocional ou sonoro, etc.

» Perante um problema de ritmo incessante (sincope convulsiva devido a torsade de pointes recorrente):

= Tratar em ambiente calmo. O stress é um dos principais fatores desencadeadores destas perturbacoes
ritmicas.

= Aplicar uma injecao de magnésio (bélus intravenoso de 2g de sulfato de magnésio por injecado intravenosa
lenta, sequida de perfusdo continua de sulfato de magnésio, na dose de 3 a 20 mg/min).

= Se isto for ineficaz: injecdo intravenosa lenta de um betabloqueante, p. ex. propranolol (p. ex. Avlocardyl®,
ampolas de 5 mq).

- Nos adultos: injecao lenta por via IV a 1 mg por minuto; nao exceder a dose de 10 mg (2 ampolas).
- Nas criangas, é recomendada uma dosagem IV de 0,1 mg/kg.
= Em caso de persisténcia do ritmo cadtico: sedar, entubar e ventilar.

= Acima de tudo, nao administrar amiodarona (Cordarone®), que é muito utilizada em paragem cardiaca
causada por perturbacoes ritmicas ventriculares

» Abordagem do doente pés-sincope
= [ essencial estabelecer o diagnéstico de sincope e sindrome QT longo
- QTc > 440 ms, frequentemente muito prolongado (> 500 ms).
- Verificar alternancia do QT.
- Nunca encarar uma sincope como banal na presenca de QT longo.

= Medir o intervalo QT e calcular o QT corrigido:

QTc = QT/ V&% ( QT medido no ECG, intervalo RR entre dois complexos QRS, ou o nimero de milimetros por
4 ciclos). Consultar o tracado ECG

./ - Sejaqual for o caso, ter o cuidado de nao utilizar substancias antiarritmicas toxicas (Ver anexos




2. Doentes com sindrome do QT longo mas a receberem cuidados por outro problema médico

O grande risco é nao identificar o sindrome do QT longo.

O objetivo é evitar a falha do diagnéstico do QT longo (ou, se possivel, confirmar este diagnostico), colocar o doente
sob monitorizagao, prevenir o risco de arritmias (e, muito especificamente, evitar interagdées medicamentosas), e
depois iniciar as atitudes terapéuticas especificas.

» E essencial nao deixar escapar o diagnéstico da sindrome do QT longo

QTc > 440 ms +/- anomalia da morfologia da ondaT.
Investigar se ha histéria familiar de sindrome de QT longo, sincopes ou morte subita.

Descobrir se ha casos de sincope convulsiva associados a perturbacdes ritmicas ventriculares paroxisticas
(torsade de pointes). Efetuar ECG sistematicamente perante a ocorréncia de convulsoes.

QTc = QT/ ¥£& (QT medido no ECG, intervalo RR entre dois complexos QRS, ou o niimero de milimetros por 4
ciclos no ECG padrao: velocidade de 25 mm/s).

Tracado ECG

T

AN — N =

V25 mm/sec.4 RR {(mm) =RR en msec

-

Efetuar analises laboratoriais e verificar se os niveis de potassio estao normais.

Atencao a qualquer situacao que possa baixar o nivel de potassio (p. ex. o preenchimento vascular numa
hemorragia).

Nao interromper o tratamento com betabloqueantes se estes estiverem prescritos.
Colocar o doente imediatamente sob monitorizacao continua.

Os doentes com cardiodesfibriladores implantaveis ou pacemakers, sdo raros, mas serdo necessarias as
precaucdes habituais para evitar incidentes no caso de cirurgias com bisturi elétrico.

Evitar medicamentos perigosos (ver Anexos).

Nos casos de sincope ou paragem circulatéria:

» Onde? Centro hospitalar universitario com um Centro de Tratamento Especializado de Perturbagdes Ritmicas
Hereditarias. Caso contrario, um Servico de Cardiologia com conhecimentos especializados para lidar com
perturbagodes ritmicas

» Quando? O mais rapidamente possivel

»  Como? Apds a estabilizacao hemodinamica, com o doente sob monitorizacao

Evitar medicamentos potencialmente téxicos (ver Anexos)




> Certos agentes anestésicos (halogenados) poderao agravar o QT longo

P Atencdo as situagdes que possam levar a diminuicdo do nivel de potassio sérico, o que podera agravar a
perturbacdo do ritmo

» Evitar o stress

»  Evitar todas as substancias toxicas
>  Verificar os niveis de potdssio

> Evitar o stress

Estas medidas devem ser implementadas com a ajuda de Centros de Referéncia e Tratamento Especializado de
Perturbacdes Ritmicas Hereditarias.

» Dar aos doentes e/ou pais uma explicacao o mais completa possivel. Esclarecer relativamente as precaugdes
a ter, mas também o que o doente pode fazer.

> Ter especial atencao ao informar sobre a doenca (os membros da familia que recebem a noticia também
poderdo ser afetados sem o saberem).

» Como a sindrome é familiar, contactar rapidamente a familia para a informar.

» O apoio psicolégico é desejavel assim que a doenca for diagnosticada.

- A excecdo do coracéo, a doacdo de 6rgaos é possivel. Ndo ha casos conhecidos de os restantes 6rgaos
o serem afetados por esta doenca genética.

A lista de centros especializados encontra-se disponivel em www.orpha.net

Lupoglazoff JM, Denjoy |, Guicheney P, Casasoprana A, Coumel P. Congenital long QT syndrome. Arch Pediatr. 2001
May;8(5):525-34.

Probst V, Kyndt F, Allouis M, Schott JJ, le Marec H. Genetics and cardiac arrhythmias. Arch Mal Coeur Vaiss. 2003
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Website for the Reference Centre for Hereditary Heart Diseases: www.cardiogen.aphp.fr
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Os medicamentos contraindicados sao aqueles associados a casos documentados de torsade de pointes.

Os medicamentos desaconselhados ou que devem ser utilizados com cautela sdo as substancias que nao sao
eletrofisiologicamente neutras. Por razdes farmacodinamicas ou pelo facto de pertencerem a uma familia ou classe
terapéutica, é melhor evita-los ou apenas prescrevé-los sob rigorosa monitorizacao eletrocardiogréfica.

A - MEDICAMENTOS CARDIOVASCULARES
> 1-Antiarritmicos de Classe 1

= Contraindicados:
Quinidina (Cardioquine®, Longacor®, Quinidurule®, Serecor®)
Disopiramida (Rythmodan®, Isorythm®)
= Desaconselhados:
Cibenzolina (Cipralan®, Exacor®)
Flecainida (Flecaine®)
Propafenona (Rythmol®)

Mexiletina (Méxitil®), lidocaina (Xylocaine®) e aprindina (Fiboran®) sao antiarritmicos de Classe 1b com tendéncia
para encurtar o intervalo QT e nédo sao, portanto, teoricamente, prejudiciais, podendo ser, por vezes, benéficos, mas
sé devem ser utilizados sob vigilancia especializada.

» 2 - Antiarritimicos de Classe lll

= Contraindicados:
Amiodarona (Cordarone®, Corbionax®)
Sotalol (Sotalex®)

» 3 -Bloqueadores dos canais de calcio:

= Contraindicados:
Bepridil (Cordium®)
» 4 -Diuréticos
= Contraindicados:
Todos os diuréticos expoladiores de potdssio
» 5-Vasodilatadores cerebrais

= Contraindicados:

Derivados de vincamina: Oxovinca®, Pervincamine®, Vinca®, Vincafor® Vincimax®, Rhéobral®, Rutovincine®,
Vincarutine®)

B -PSICOTROPICOS

» Contraindicados:
Agentes neurolépticos:

Clorpromazina (Largactyl®), droperidol (Droleptan®), haloperidol (Haldol®), sultoprida (Barnétyl®) e tioridazina
(Melleril®)

Antidepressivos:
Imipramina (Tofranil®), desipramina (Pertofran®), amitriptilina (Laroxyl®, Elavil®), doxepina (Quitaxon®),
maprotilina (Ludiomil®)
» Desaconselhados:
Todos os medicamentos pertencentes as familias da fenotiazina, butirofenona, benzamida, imipramina e do litio.



C - AGENTES ANTI-INFECCIOSOS

> Contraindicados:
Eritromicina (Erythrocine®, Abboticine®, Propiocine®, Ery®+, Eryphar®) e anfotericina B (Fungizone®,
Amphocycline®)
sulfametoxazol + timetoprim (Bactrim®, Eusaprime®)
amantadina (Mantadix®)
pentamidina (Pentacarinat®)
cloroquina (Nivaquine®), halofantrina (Halfan®)
azoles: Cetoconazol (Nizoral®), miconazol (Daktarin®), itraconazol (Sporanox®)

» Desaconselhados:
Todos os macrélidos, quinino (Quinamax®, Quinoform®), mefloquina (Lariam®), amodiaquina (Flavoquine®)

D - ALERGOLOGIA

» Contraindicados:
Anti-histaminicos H1 nao anticolinérgicos: astemizol (Hismanal®),
terfenadina (Teldane®)

» Desaconselhados:
Outros anti-histaminicos H1 ndo anticolinérgicos:
Cetirizina (Zyrtec®, Virlix®), loratadina (Clarityne®), oxatomida (Tinset®)

Anti-histaminicos anticolinérgicos:

Hidroxizina (Atarax®), ciproheptadina (Périactine®), prometazina (Phénergan®), dexclorfeniramina (Polaramine®),
alimemazina (Théraléne®), triprolidina (Actidilon®), mefenidramio (Allerga®), carbinoxamina (Allergafon®),
buclizina (Aliphan®), bronfeniramina (Dimégan®), mequitazina (Primalan®), histapirrodina (Domistan®),
doxilamina (Méréprine®)

Produtos classificados nos “descongestionantes”

gue contenham anti-histaminicos p. ex.: Actifed®, Denoral®, Bénadryl®, Rinurel®, Clarinase®, Fervex®, Rhinofébral®,
Rinutan®, Rupton®, Rumicine®, Sup-Rhinite®, Triaminic®, etc.

Estasrecomendagées foramrealizadas em colaboracdo com o Prof. Hervé le Marec do Centro de Referéncia de Perturbagées
Ritmicas de Origem Genética, Nantes, com a Associagdo Bien Vivre avec le long QT [Viver Vem com QT Longo], Thury sous
Clermont, e com o Dr Gilles Bagou SAMU-69 Lyon, Frangia.

Data de realizacao: 07 de Novembro de 2008

Estas orientacoes de emergéncia foram adaptadas para Portugal em colaboracéo com o Doutora Silvia Alvares.
Data de traducdo : 22 de Junho de 2011

Estas orientagdes de emergéncia foram traduzidas com o apoio da Shire E.G. £hlre
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