Urgéncia

:: Sindrome de Brugada

Sinonimos:
Fibrilacao ventricular idiopatica

Definicao:

Canalopatia autossdomica dominante que afeta cerca de 1 em cada 2000 individuos na Asia, e 1 em cada 5000
individuos no resto do mundo.

Esta sindrome é caracterizada por uma eleva¢ao do segmento ST nas derivacdes pré-cordiais direitas (tragado cf)
associada a risco de morte subita por alteracdes graves do ritmo ventricular (fibrilagcao ventricular). A sindrome
de Brugada pode ser diagnosticada no padrao tipo 1 espontaneo, ou pode ser revelada por teste de provocacao
farmacoldgico (ver Anexo A).

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

fibrilacao ventricular idiopdtica

canalopatia autossémica dominante que afeta cerca de 1 em cada 2000 individuos na Asia e 1 em cada 5000
individuos no resto do mundo; esta canalopatia afeta apenas o miocardio e esta associada a um risco de morte
subita, devido a fibrilacdo ventricular; a sindrome de Brugada é caracterizada pela elevacdo do segmento ST nas
derivacbes pré-cordiais direitas ou, por vezes, nas derivacdes inferiores.

sincope, frequentemente em repouso, durante o sono ou em estados febris
perturbacdes graves do ritmo ventricular: taquicardia ventricular polimorfica, fibrilacdo ventricular

morte subita

cardiodesfibrilhador implantavel (CDI)

hidroquinidina (atualmente em investigacao)

- 0 nado reconhecimento de sincope de origem cardiaca face a um quadro pseudo-neurolégico (perda de
consciéncia, convulsoes)

o - perda de consciéncia com inicio durante o sono ou em repouso
- as condicbes favordveis para a sincope sdo reforcadas se ha uso de antidepressivos ou cocaina

- sincope em estados febris

electrocardiograma de 12 derivagdes: presenca da sindrome de Brugada indicada pela elevacao do segmento ST
nas derivacdes pré-cordiais direitas (V1,V2,V3) e, por vezes, nas derivagoes inferiores; QT normal

efetuar o registo ECG durante os episédios sintomaticos
contraindicacdo para o uso de nitratos, antiarritmicos, etc. (ver Anexo B):
= EAP (edema agudo do pulmao): dar preferéncia a diuréticos

= SCA (sindrome coronaria aguda): ndo utilizar nitratos, exceto nos casos de SCA sem supradesnivelamento de
ST, dolorosa, e sob monitorizacdao continua com ECG

fibrilacdo ventricular e outras causas de paragem cardiaca: nenhum especifico, cardioversao elétrica, se necessario

a amiodarona (300 mg) pode ser usada nos episddios de fibrilagdo ventricular que sejam recorrentes ou
refratarios a cardioversdo elétrica

ritmo cadtico: isoprenalina (Isuprel®) podera ter de ser utilizado, numa dosagem muito baixa (0,01 mg/hora);
recomenda-se nao exceder a dose de 0,03 mg/hora e interromper a administracao se o medicamento for ineficaz

se o ritmo caotico persistir: desativar um eventual desfibrilador; sedar, entubar e ventilar

nenhum especifico para a anestesia, mas, tanto quanto possivel, e na auséncia de qualquer estudo, evitar
succinilcolina (causa arritmias)
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ambulancia totalmente equipada no transporte de um doente com sindrome de Brugada com sintomas

tratar a hipertermina

Para mais informacgoes

»

A lista de centros especializados encontra-se disponivel em www.orpha.net
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Recomendacgoes para os servicos de urgéncia hospitalares

» Sincope ou morte subita

» Estratégia de abordagem de situacoes médicos associadas em doentes com sindrome de Brugada

—

Estratégia de abordagem do doente na presenca de sincope ou morte subita

» Medidas de diagndstico em urgéncia
= Efetuar a monitorizacao (vigilancia):
- Efetuar sempre um ECG e registar o episédio sintomatico

- Pesquisar as alteragdes caracteristicas de sindrome de Brugada de tipo 1 (tracado em anexo)

- AVISO: muito frequentemente, este é o aspeto do tracado das derivagdes V1 V2 e V3 pré-cordiais direitas,
L mas este padrdao também podera surgir nas derivagdes inferiores Il, lll e aVF. Geralmente, o intervalo QT
é normal.

= Rastrear sistematicamente situacoes febris
= Pesquisar fatores medicamentosos desencadeantes: toma de antidepressivos triciclicos, cocaina
= (Circunstancias do inicio: repouso, sono, periodo poés-prandial
» Medidas terapéuticas imediatas
= Objetivos:
- Garantir estabilidade hemodinamica
- Evitar recidivas
= No caso de paragem circulatéria por fibrilacao ventricular:
- Manobras de reanimacao e cardioversao elétrica
- Monitorizacao

- Nos casos em que a fibrilacao ventricular é recorrente ou refrataria a cardioversao elétrica, podera ser
considerada a administracao oral de amiodarona (Cordarone®) (300 mg)

= No caso de arritmia ventricular sustentada (sincope convulsiva por taquicardia ventricular polimérfica):
- Atuar com calma

- Perfusao de isoproterenol (Isuprel®): 0,01 mg/hora. Nao exceder 0,03 mg/hora e interromper a
administracao se o medicamento for ineficaz.

- Também podera ser administrada hidroquinidina (actualmente em investigacao)

- Em caso de persisténcia do ritmo cadtico: sedar, entubar e ventilar

- Atencao: se o doente for portador de um cardiodesfibrilhador implantavel:
o * No caso de ritmo cadtico, administrar uma perfusao de Isuprel® (0,01 mg/hora).
* Contactar o Centro onde o cardiodesfibrilhador foi implantado.

e Tentar desativar o cardiodesfibrilhador.
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Doentes com sindrome de Brugada mas a receberem cuidados por outro problema médico

Circunstancias que favorecem o inicio de taquicardia ventricular polimérfica ou fibrilacao ventricular:
= estimulagao vagal

= alguns medicamentos (lista em anexo)

= febre

Medidas de diagnéstico em urgéncia

= Colocar o doente com sindrome de Brugada sob monitorizacao electrocardiografica

Medidas terapéuticas imediatas

= Tratar o fator potencialmente desencadeante, especialmente em casos de infecao febril ou de toma de
medicamentos. No entanto, na maioria dos casos, ndo existe um fator desencadeante 6bvio.

Onde? Nos casos de sincope ou paragem cardiocirculatéria: enviar o doente para um hospital com um Centro
de Referéncia de Perturbag¢des Ritmicas Hereditarias ou para um Centro de Tratamento Especializado para
Perturbacdes Ritmicas Hereditarias (lista em www.orpha.net).

Quando? O mais rapido possivel apos a estabilizacdo hemodinamica do doente.

Como? Sob constante observacao.
Evitar medicamentos suscetiveis de favorecer perturbacdes ritmicas ventriculares polimorficas (lista em anexo).
Nenhuma precaucao especifica mas, na auséncia de estudos, evitar a succinilcolina.

Evitar situacOes, especialmente febre, que favorecam a taquicardia ventricular polimérfica ou a fibrilacao
ventricular, ou tratar rapidamente.

Devem ser aplicadas sob a orientacdo dos Centros de Referéncia e Especializados de Perturbagdes Ritmicas
Hereditarias.

Dar especial atencdo a sinais indicadores de diagnéstico (patologia familiar).

Pedir que a familia (filhos, pais) seja rapidamente contactada para ser informada acerca da doenca, do seu modo
de transmissdo e da investigacdo que deve ser efetuada.

O apoio psicoldgico é desejavel assim que o diagnédstico se confirme

o - A doacdo de 6rgaos é possivel, exceto do coracdo. Nao ha indicacdes de que os restantes 6rgaos sejam
afetados por esta doenca genética.
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Anexos

A-Tracado ECG de um doente com sindrome de Brugada tipo 1

B- Lista de medicamentos contraindicados na sindrome de Brugada

»

| — Antiarritmicos

= 1. Bloqueadores dos canais de sodio

- Antiarritmicos de Classe 1C: flecainida, propafenona, cibenzolina

- Antiarritmicos de Classe 1A: disopiramida




= 2.Bloqueadores dos canais de célcio: verapamil

= 3, Betabloqueantes

» Il - Antianginosos:
= 1.Bloqueadores dos canais de calcio: nifedipina, diltiazem
= 2. Nitrados: dinitrato de isossorbida, nitroglicerina

= 3, Ativadores dos canais de potassio: nicorandilo

» Il - Psicotrépicos:

1. Antidepressivos triciclicos: amitriptilina, nortriptilina, desipramina, clomipramina

2. Antidepressivos tetraciclicos: maprotilina

= 3. Fenotiazina: perfenazina, ciamemazina

4. Inibidor da recaptacdo da serotonina: fluoxetina

» IV - Outras substancias: cocaina, alcool, dimenidrinato

Estas recomendacées foram elaboradas em colaboracdo com a Dr Isabelle Denjoy do Centro de Referéncia
de Perturbagbes Ritmicas Hereditarias, Departamento de Cardiologia, Hospital Universitario de Lariboisiere,
Paris, e com o Dr Gilles Bagou SAMU-69 Lyon, Frangia.

Data de realizagao: 9 de Outubro de 2009

Estas orientagbes de emergéncia foram adaptadas para Portugal em colaboragcado com o Doutora Silvia
Alavares

Data de traducdo : 28 de Junho de 2011

Estas orientagbes de emergéncia foram traduzidas com o apoio da Shire E.G. £h|re



