Urgéncia

:: Taquicardia ventricular catecolaminérgica

Formas especificas:
Sindrome de Andersen (forma especifica da sindrome de QT longo congénito com taquicardia ventricular
bidireccional)

Definicao:

A taquicardia ventricular catecolaminérgica (TVC) é uma doenca hereditdria caracterizada por taquicardia
ventricular polimérfica que é desencadeada pelo esforco ou, por vezes, pelo stress emocional intenso em
individuos habitualmente jovens (tracado cf).

Nao surgem altera¢6es do ritmo no ECG em repouso, que ndo tem caracteristicas distintivas exceto um certo nivel
de bradicardia sinusal nas criancas. A arritmia surge com o esforco, resultando no aparecimento de arritmia
ventricular (taquicardia ventricular polimérfica ou bidirecional, fibrilacdo ventricular) que causa sincope ou morte
subita. O gene mais frequentemente implicado é o Ryr2, sendo menos frequente a implicacdo do Casq2. Os
quadros clinicos sdo comparaveis. A isoprenalina pode ser muito perigosa.
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Recomendacoes de cuidados pré-hospitalares de urgéncia
Respeitante a portador do sindrome de taquicardia ventricular catecolaminérgica

Sindrome de Andersen (TVC com QT longo)

doenca congénita autossomica dominante (Ryr2) ou recessiva (Casq2) que € a causa subjacente de anomalias
nos canais de calcio, que condicionam o desencadear de arritmias ventriculares graves. Estas surgem em
esforco ou elevado stress emocional em individuos jovens na sua grande maioria. A prevaléncia é incerta mas é
provavelmente subestimada (1/10.000 individuos).

problemas graves do ritmo cardiaco: taquicardia ventricular bidirecional ou fibrilacdo ventricular polimorfica,
etc.

sincope, por vezes seguida de convulsoes, frequentemente com o esfor¢o ou stress

morte subita

betabloqueantes
cardiodesfibrilhador implantavel

por vezes: simpatectomia esquerda

- erro na interpretacao de uma sincope na presenca de um quadro pseudo-neurolégico (convulsées em
criancas, etc.)

- erro na interpretacao de uma taquicardia ventricular bidirecional, que indica fortemente a presenca da
sindrome em criancgas ou jovens nao digitalizados

- atencado a presenca de hipocalemia, que pode favorecer problemas do ritmo cardiaco
- atencao a uma sincope desencadeada pelo esforco ou stress intenso (natacao)

- muito frequentemente o ECG basal é normal, sem anomalia no QT

fibrilacao ventricular e outras causas de paragem circulatéria: nenhuma caracteristica distintiva

arritmia ventricular recorrente: betabloqueantes por via IV (propranolol T mg/min; nao exceder 10 mg nos
adultos, 0,1 mg/kg por via IV nas criangas)

nao administrar a amiodarona

nao administrar isoprenalina (mesmo em casos de bradicardia), cautela com as catecolaminas

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



http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/index.php?lng=PT

Recomendacgodes para os servicos de urgéncia hospitalar

As situagdes de emergéncia ocorrem em dois contextos diferentes:

» Doentes a serem controlados guanto a sincope ou morte subita

» Doentes com taquicardia ventricular catecolaminérgica mas a receberem cuidados por outro problema médico

1. Estratégia de abordagem do doente com sincope ou morte subita

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

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

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

= pesquisar sistematicamente:
- 0s medicamentos tomados
- outros fatores desencadeantes: esfor¢o (especialmente natagao), stress emocional, etc.
> Perante uma perturbacao sustentada do ritmo (sincope convulsiva devido a taquicardia ventricular polimérfica
ou recidivas de fibrilagdo ventricular):

= Atuar num ambiente tranquilo. O stress é um dos principais fatores desencadeantes destas perturbacdes
ritmicas

= Aplicarumainjecao lenta, por via IV, de um betabloqueante, p. ex. propranolol (p. ex. Avlocardyl®, ampolas
de 5mqg).

- Nos adultos: injeccao IV lenta a 1 mg por minuto; ndo exceder uma dose de 10 mg (2 ampolas)
- Nas criancas, é recomendada uma dosagem IV de 0,1 mg/kg

= Em caso de persisténcia do ritmo caotico: sedar, entubar e ventilar.

= Nao administrar a amiodarona (Cordarone®), que é frequentemente utilizada na paragem cardiaca por

arritmias ventriculares
» Abordagem dos doentes pds-sincope

= E essencial fazer o diagnéstico da sincope e do mecanismo causal: a arritmia ventricular!
- Esclarecer as circunstancias da sincope
- Antecedentes de sincope em esforco
- Nunca encarar a sincope como algo banal se ocorrer em situacoes de esforco ou emocgoes intensas

®  Pesquisar extrassistoles ventriculares no ECG em repouso. No entanto, este é frequentemente normal. Em
particular, nao ha anomalias do QT.

./ - Atencao: Nunca utilizar a isoprenalina, mesmo em casos de bradicardia relativa




2. Doentes com taquicardia ventricular catecolaminérgica mas a receberem cuidados por outro
problema médico

O risco esta em nao identificar uma taquicardia ventricular catecolaminérgica.

O objetivo é colocar o doente sob monitorizacao e prevenir arritmias, depois iniciar as atitudes terapéuticas

especificas

» Investigar historia de TVC, sincope ou morte subita na familia

P Pesquisar a existéncia de sincope convulsiva associada a perturbacdes paroxisticas do ritmo ventricular (TV, FV)

» Efectuar ECG sistematicamente em todas as convulsées. Tracado ECG (ver Anexo)

» 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. preenchimento vascular numa
hemorragia)

» Nao interromper o tratamento com betabloqueantes se este estiver prescrito

» Colocar o doente imediatamente sob monitorizacao continua

» Os doentes com cardiodesfribriladores implantaveis ou pacemakers sio raros, mas devem ser tomadas as
precauc¢des habituais para evitar incidentes no caso de cirurgias com bisturi elétrico

» Evitar aisoprenalina

» Nos casos de sincope ou paragem circulatéria:

= Onde? Centro hospitalar universitario com um Centro de Tratamento Especializado de Problemas Ritmicos

Hereditarios. Caso contrario, um Servico de Cardiologia com conhecimentos especializados para lidar com
perturbagodes ritmicas

® Quando? O mais rapidamente possivel

B Como? Apos a estabilizacao hemodinamica, com o doente sob monitorizacao

Evitar a isoprenalina e todas as substancias catecolaminérgicas

Atencao as situacdes que possam baixar o nivel de potassio sérico, o que podera agravar a arritmia

Evitar o stress

Verificar os niveis de potassio sérico

Evitar o stress

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

4

Dar aos doentes e/ou pais uma informacao o mais completa possivel. Falar sobre as precaucdes, mas também
sobre o que o doente pode fazer

Ter especial atencao ao dar a noticia sobre o diagndstico (os membros da familia que recebem a informacao
também poderéo ser afetados sem o saberem)




» Como a sindrome é familiar, solicitar rapidamente que a familia seja contactada para a informar

» O apoio psicolégico é desejavel assim que for confirmado o diagnéstico.

- A excecao do coracdo, a doaciao de 6rgaos é possivel. Nao ha casos conhecidos de afecido de outros

= 6rgaos nesta doenca genética.

Centro de Referéncia de Doencas Cardiacas Hereditarias, sitio: www.cardiogen.aphp.fr

Tracado ECG de um doente com taquicardia ventricular catecolaminérgica
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ECG na TVC: Os episédios de TV sdo precedidos por extrassistoles ventriculares (EV) como se observa
apos a injegdo de isoprenalina. O tracado pertence a um doente sob isoprenalina em comparagdo com

um tragado testemunho. As EV ocorrem assim que a frequéncia cardiaca (FC) excede 120 por minuto. As
EV séo inicialmente monomorficas, e depois polimérficas. Os episddios de TV sdo polimérficos, depois
assumem o aspeto bidirecional. A arritmia desaparece assim que é interrompida a isoprenalina.

Fonte: com a amavel permissdo do Prof. Antoine Leenhardt, Centro de Referéncia de Doencas Cardiacas
Hereditarias, Paris.



http://www.cardiogen.aphp.fr/articles/articles.php?id=1&cat=1

Estas recomendacées foram realizadas em colabora¢éo com o Prof. Antoine Leenhardt do Centro de Referéncia de
Doencgas Cardiacas Hereditdrias, Paris, e também com o Dr Gilles Bagou SAMU 69, Lyon.

Data de realizacdo: 24 de Agosto de 2010

Estas orientacées de emergéncia foram adaptadas para Portugal em colaboracado com o Doutora Silvia Alavares
Data de traducéo : 22 de Junho de 2011

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