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Artigo Especial

A Doenca de Chagas: Seria o Barbeiro o Unico Culpado?

Chagas Disease: Are Kissing Bugs the Only Culprit?

Abilio Augusto Fragata Filho

Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia - Laboratério de Doenga de Chagas, Sdo Paulo, SP — Brasil

Preambulo

Descrita por Carlos Chagas em 1909, a enfermidade
é causada por um parasita unicelular (Trypanosoma
cruzi). Ao longo da histéria, o mecanismo principal de
transmissdo se deu através do contato das fezes de um
inseto conhecido popularmente no Brasil como “barbeiro”,
“chupao” e “chupanga”, entre outras denominagbes, que
estejam contaminadas com este parasita. Os “barbeiros”
nao nascem com o parasita em seu intestino, mas o
adquirem quando se alimentam com o sangue de algum
mamifero infectado (a doenca s6 acomete mamiferos). Ao se
alimentarem, estes insetos eliminam fezes, que contém
os parasitas que podem contaminar a ferida da picada,
propiciando a sua entrada no organismo, dando inicio a
doenca. Os “barbeiros” fazem seus ninhos principalmente nas
rachaduras das paredes de barro das casas de “pau a pique”,
muito comuns em vdrias regides do Brasil, principalmente
nos sertdes do Nordeste. Outros mecanismos de transmissao
podem ocorrer: transfusdo de sangue, doagao de érgaos, da
mae para o filho, ingestao de alimentos contaminados etc.

Na fase aguda da doenga, as queixas podem ser leves ou
mesmo nao existirem. Podem surgir manifestagoes gerais,
como febre baixa e mal-estar, ou mais graves, como falta de
ar e inchago." Como a picada do barbeiro é mais frequente
na face, pode ocorrer a tumefagdo das palpebras, conhecida
como sinal de Romafa. Com o passar dos anos, geralmente
uma década ou mais, em um terco dos pacientes aparecem
queixas cardfacas, como cansago, falta de ar e inchaco no
corpo (insuficiéncia cardiaca).? Em alguns casos, o sistema
elétrico do coragao pode apresentar comprometimento, com
o aparecimento de alteragdes do ritmo cardiaco, desmaios
e até morte stbita. Também podem ocorrer dilatagoes do
esofago e do colon, com progressiva dificuldade para engolir
alimentos e defecar.”

Desde os seus primeiros exemplares, que datam de 1948,
os Arquivos Brasileiros de Cardiologia tém registrado o avango
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no conhecimento médico da especialidade e a constatagao
de como os diversos pesquisadores da época, mesmo com
poucos recursos técnicos, expunham um raciocinio clinico
brilhante. Os primeiros dez artigos sobre doenga de Chagas,
nesta revista, datam de 1948 a 1958.%"?

Ao final da década de 1940, as figuras incluidas nos artigos
ja refletiam o interesse diddtico e pioneiro dos Arquivos
Brasileiros de Cardiologia, como estas publicadas em 1948
e 1949 (Figura 1).

Esta é minha histéria

Minha mae deixou a mim e meus irmaos, ainda como ovos,
em um lugar escuro com cheiro de barro, a nossa prépria
sorte. Quando sai do ovo, percebi que muitos dos meus
irmaos também ja haviam saido, mas outros ndao esbogavam
qualquer reagao. Mais tarde entendi que eles jamais safram.
Nao sei quem é minha mae, nem meu pai.

Ainda pequenino, explorando o territério onde nasci, vi
que meu ninho encontrava-se em uma pequena rachadura da
parede de uma casa muito estranha. Ela era feita com taquaras
entrelacadas e recheadas com barro vermelho. Sentia-se um
cheiro esquisito, mistura de suor e lenha queimada. Havia
varios objetos bem envelhecidos: uma lamparina apagada
sobre uma prateleira de madeira, quase podre, perto da porta
escancarada, que era feita de pedagos de tdbuas, com varias
fendas. Havia um fogdo com lenha em brasa, em cima do
qual estava uma panela com pouca coisa, nada além de dgua
fervendo e alguns pedagos de mandioca. Encostada na parede,
bem embaixo do meu ninho, podia ver uma cama de casal
com remendos nos quatro pés e na cabeceira, ameagando
ruir. Em cima dela, um colchao esfarrapado, coberto com
um lengol também roto no qual se via tufos de palha saindo
pelos rasgos. Na outra parede, uma janela aberta e embaixo
dela uma mesa, igualmente em ruinas, cujas quatro pernas
ameagavam despedagar. Nao havia toalha, mas somente duas
latas de ervilha vazias que serviam de copo e xicara. Ao lado,
dois pratos totalmente lascados e uma colher bem gasta em
cima de cada um deles. O chao era inteiramente de terra, no
qual era possivel ver pedagos de madeira e restos de comida,
além de respingos do fogao de lenha. O teto era feito de palha
seca com muitos buracos, que permitiam a entrada de raios de
sol. Nao havia ninguém na casa. Olhando para este cendrio,
achei meu ninho até bastante confortavel.

Muitos dos meus irmaos ja haviam saido e nao soube
mais deles. Aqueles que, como eu, ali ficaram, achdvamos o
ambiente repleto de tristeza. Nao tinhamos sequer ideia de
quem éramos. Fiquei sabendo, tempos depois, que éramos
insetos conhecidos pelo nome de “barbeiro”.

Deixando meu ninho, comecei a explorar a casa e saf
pela janela, temeroso do que poderia encontrar. O sol era
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Figura 1 - (A) A esquerda, coragdo do caso 26; & direita, coragdo normal. Na radioscopia: grande coragdo miogénico, parado quase totalmente. (B)

Aglomerado parasitério no interior da fibra cardiaca (S. cruzi).>*

escaldante e ndo havia uma brisa sequer para refrescar. O
chdo era de terra vermelha, e raramente se via um pouco de
mato com folhas amareladas e distorcidas pelo calor. Pensei
que os habitantes ndo sentissem sede, pois ndo havia vestigios
de agua. Pouco depois, ouvi um ruido e vi um cachorro muito
emagrecido, lingua de fora, andando indolente por aquele
chao térrido. Percebi que ele mal tinha forgas para andar e
latir ao mesmo tempo. Ele foi se aproximando e eu apavorado
me escondi em uma rachadura que encontrei na parede do
lado de fora daquele casebre. Fiquei imével ali enquanto o
cachorro cheirava insistentemente, como se farejasse algo para
comer. Em seguida, ele se afastou, entrou na casa e deitou
no chao perto da porta, dormindo pesadamente, talvez para
disfarcar a fome que sentia. Continuando minha exploragao,
avistei outro animal, muito estranho. Mais tarde, soube que o
chamavam de gamba. Quando me viu, correu imediatamente
em minha direcdo com a fisionomia horripilante,
demonstrando sua intengao de, as minhas custas, saciar
sua fome. Mais uma vez me vali do reftigio estratégico na
fenda da parede, que desta vez se abria também para o
lado de dentro da casa. Como jd cafa a noite, resolvi me
recolher ao ninho e ficar 14 em seguranga. Confesso que
adormeci, ndo sei por quanto tempo. Acordei assustado
com o som alto que vinha de dentro da casa. Estava muito
escuro e eu ndo conseguia enxergar. A seguir, uma luz muito
fraca se fez presente e vi a lamparina acesa. Qual nao foi
meu espanto quando vi um homem, uma mulher e quatro
criancas falando alto na casa. O homem era de estatura
baixa, muito magro, tinha a pele do rosto enrugada e
sofrida pela constante exposigdo ao sol e trazia nos pés
um chinelo surrado. Vestia uma calga que mal chegava
aos tornozelos, cheia de remendos e outros tantos rasgos
que ndo suportavam mais costuras. Suas maos, calejadas
pela labuta didria na roga, eram incapazes de movimentos
mais finos, manuseavam tudo com brutalidade. Trazia na
boca um cigarro feito de palha, que espalhava uma fumaga
malcheirosa, mas que lhe parecia confortante.

A mulher tinha um semblante resignado e igualmente
emagrecida, pés descalgos e calejados. Trazia na cabega um
pano que um dia deve ter sido branco, mas que agora era
amarelado. Ele escondia quase todo o cabelo escuro e as
mechas & mostra tinham a aparéncia de palha. Vestia uma
blusa igualmente surrada, com vérios botoes faltando e contida
na frente por um né. Sua saia preta cobria também os joelhos e
era amarrada na cintura com uma corda fina. As maos traziam
as marcas da vida dificil que levavam. Ela lamentava-se ao ver
a panela no fogao de lenha com quase nada a oferecer de
comida. Que vida, meu Deus!

As quatro criangas mais pareciam quatro querubins,
dada a sua aparéncia entristecida e inocente diante de tudo
que acontecia. A menor parecia ter trés anos e a maior nao
passava de sete. Todas com os pés no chao, uma delas com
um pano amarrado no pé, tentando tratar um corte feito por
um galho de arvore que pisara na sua lida didria. As duas
meninas, aparentando trés e cinco anos, respectivamente,
usavam um vestido de pano muito fino e desgastado, e os
meninos mais velhos usavam apenas uma calga até os joelhos
e nada mais. Todos apresentavam uma barriga proeminente
e o resto do corpo sequinho. O menino maior trouxe para
dentro da casa, com muito esforgo para o seu tamanho, uma
lata contendo 4gua que nao era muito limpida. Todos as seis
pessoas sentaram-se nas banquetas e na cama e comeram
o que tinham, sendo que a menor parte ficara para os pais.
Apbs este arremedo de jantar, apagaram a lamparina e todos
amontoaram-se na Gnica cama existente. Observei tudo
com muita tristeza. Como viver dessa forma seria possivel?
Em seguida, também adormeci, pois ndo tinha fome gragas a
reserva alimentar que recebi enquanto estava dentro do ovo.

De repente fui acordado com um grito raivoso do homem:
“Mata esse barbeiro que estd na menina!”

Olhei de imediato para a cama onde dormia profundamente
aquela criancinha com semblante de anjo, e vi um dos meus
irmaos mais velhos “grudados” no rosto da menina. Estava
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muito gordo, diferente de como eu o vira no dia anterior.
Nao entendi o que estava acontecendo, nem o que meu
irmao fazia ali. Apenas vi quando a mulher o pegou na mao
e o jogou na brasa do fogdo de lenha. Cena medonha! Em
seguida, vi o homem se aproximando do meu ninho com a
lamparina acesa e comegou a colocé-la nas rachaduras da
parede. Fiquei apavorado e me escondi, junto com o resto dos
meus irmaos, no canto mais profundo. Como nao encontrasse
nada o homem apagou a lamparina e comegou a esbravejar:
“Malditos barbeiros!”. Em seguida, todos sairam da casa sem
nada comer e levando consigo as ferramentas para o drduo
trabalho na roga. Eu continuava sem entender nada.

Pouco tempo depois resolvi sair da casa e me aventurar
pelos arredores. Vi um monte de lenha no terreno e 3 entrei.
Era um lugar quente, escuro e malcheiroso. Fiquei apavorado
ao ver chegar perto do lugar onde eu estava o gamba que
me perseguira no dia anterior. Ele ficou farejando como se
soubesse que |4 havia comida. Permaneci imével, mas tinha a
sensacao de que minhas patas tremiam. Como nao conseguiu
nada, ele foi embora. Continuando minha exploragao naquele
refdgio de galhos secos, encontrei um velho barbeiro que mal
conseguia caminhar e fui ter com ele. Quando me viu ficou
contente, pois ha muito ndo encontrava nenhum dos seus para
conversar. Ele me perguntou de onde vinha e porque estava
ali correndo perigo. Disse a ele que queria conhecer a regiao
e que ndo estava entendendo o que se passava. Contei-lhe,
entdo, o que ocorrera com meu irmao e ele me pediu para
sentar ao seu lado que me explicaria.

“Ha muitos e muitos anos, nao havia humanos aqui e essa
regido era habitada por nés e muitos outros animais. Havia
um mato serrado e muitas arvores com espinhos. Viviamos
em harmonia. Nés conviviamos nos ninhos de outros bichos,
principalmente gambas e ratos, e I nossos filhotes cresciam,
pois tinhamos muito alimento.”

“O que nés comemos?”, perguntei curioso.

Vendo minha inocéncia e curiosidade, o velho barbeiro
continuou: “Meu pequeno, nés s6 nos alimentamos de
sangue. N6s chupamos o sangue dos animais e nos fartamos
com isso”.

Confesso que fiquei horrorizado e, entdo, entendi o que
meu irmdo fazia no rosto daquela crianga e porque estava
tao gordo: ele estava se alimentando do sangue dela. Entao,
ele prosseguiu...

“Toda vez que nos alimentamos engordamos muito, com
isto ndo conseguimos segurar as fezes e as eliminamos bem
ali mesmo.”

“Que nojo!”, exclamei.

“Mas voltando ao nosso assunto...”, prosseguiu o velho
barbeiro. “Essa nossa paz terminou. Apareceram os humanos
e cortaram os arbustos e as arvores, construiram casebres
e nossos amigos gambds, ratos e muitos outros fugiram
assustados. Assim, fomos ficando sem comida e muitos de
nds ndo resistiram. Outros foram em busca de novos locais e
assim nos espalhamos por todo este lugar.”

“Com o tempo, fomos observando que as paredes daqueles
casebres, feitas de barro, rachavam com o calor intenso. Alguns
de nés, em situacao de desespero por tanta fome e sem ter
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onde se esconder, resolveram se alojar naquelas rachaduras.
Eles foram adaptando-se ao local e logo perceberam que
aqueles humanos tinham sangue quente, tal qual os gambas
e os ratos. Durante a noite, enquanto as pessoas dormiam,
eles podiam se alimentar e voltar quase sempre em seguranca
para as frestas nas paredes. As vezes, alguns demoravam mais
sendo surpreendidos e, entdo, o destino tragico era o fogao
de lenha. Mesmo assim, fomos ganhando cada vez mais
espaco na regiao.”

Fiquei muito contente com as explicagoes que recebera e
entdo peguei o caminho de volta para o meu ninho. Ja estava
anoitecendo e o céu pintava-se de estrelas, sem nenhuma
nuvem. Chegando em casa, passei muito tempo observando
aquelas pessoas. Mais uma vez alimentavam-se de um caldo
ralo, que parecia ndo ter nada que matasse a fome. Eu
continuava crescendo e ainda nao sentia vontade alguma de
me alimentar. Assim adormeci.

No meio da madrugada fui acordado novamente pelos
gritos da mulher que esbravejava: “Malditos barbeiros !!!”
O sol ainda nado havia raiado e o local era iluminado pela
ténue luz da lamparina. Agora, eram cinco dos meus que
se fartavam do sangue das criangas. Todos eles igualmente
terminaram nas brasas do fogdo. Desesperado, ndo consegui
mais dormir. Quando amanheceu, o homem, a mulher e as
criangas safram mais uma vez sem comer nada.

Pensei em sair dali e nunca mais voltar. A cena do fogao
de lenha nao me saia da cabega. Olhei em volta e vi varios
dos meus dormindo, redondos de tanto comer. Deram-se
bem e se fartaram durante a noite, sem serem descobertos.

Fui para o terreno que ficava fora da casa a procura do
meu amigo, velho barbeiro, mas nao o encontrei. Perambulei
por toda a drea, sempre me escondendo para nao ser notado.
Tinha medo do que poderia aparecer na minha frente,
principalmente depois das histérias que ouvira do ancido.
Encontrei muitos outros animais estranhos. Alguns eram bem
grandes comparados a mim e voavam alto no céu, que estava
azul e sem nenhum sinal de chuva. Nao gostei nada da forma
como eles me olhavam e achei mais prudente entrar embaixo
de umas folhas que estavam no caminho. L4, encontrei outros
dos meus que pareciam ter a minha idade ou um pouco mais,
mas ja com muita experiéncia em se aventurar por aquelas
bandas. Logo ficamos amigos e conversamos bastante. Contei
a eles o que ocorrera com meus irmaos e o triste fim que
tiveram. Vdrios deles me deram conselhos:

“Quando for se alimentar, prefira as criangas, pois elas tém
um sono mais pesado e geralmente dormem encostadas na
parede. Dessa forma, fica mais facil fugir para outras frestas
no barro ou mesmo se esconder embaixo do colchdo. Evite
os adultos, pois eles podem mais facilmente acordar e nos
surpreender, entdo, dificil escapar da raiva mortal deles.”

Eu ainda nao sabia o que era sentir fome e nunca tinha
me alimentado de sangue, mas ficava cada vez mais curioso
a respeito.

“Mas vocés aqui fora, como fazem para se esconder e se
alimentar?”, perguntei.

“Se vocé olhar bem, vera que neste terreno ha alguns
ninhos de aves, de gambas e ratos, todos eles bem escondidos.
N6s moramos la. Estamos sempre aquecidos, e durante a
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noite temos sangue a vontade. SO é preciso muita atengao,
pois podemos fazer parte do cardapio deles. Nesses ninhos,
principalmente dos gambds e dos ratos, frequentemente ha
filhotes e isto € uma delicia. N6s nos alimentamos fartamente e
eles pouco reagem; quando chegam os pais, nos escondemos
entre a palha e I4 ficamos”.

Fiquei muito pensativo a respeito desse tipo de vida que
me parecia mais interessante, até que um dos barbeiros
comentou, em tom preocupante, que as aves, gambds e
ratos estdo ficando cada vez mais raros na regidao, como ja
me dissera aquele velho barbeiro.

“Eles estdo fugindo para longe com medo dos humanos e
n6s estamos ficando cada vez mais sem opgao de moradia e
alimentagao. E bem provavel que logo tenhamos que ir para
a casa em busca de abrigo e alimento, mesmo correndo o
risco de terminar no fogdo de lenha.”

A escuridao da noite se aproximava. Achei que era prudente
voltar para casa. Despedi-me de todos e me aventurei
no caminho de volta. Estava quase chegando quando fui
surpreendido por uma criatura estranha e tenebrosa. Era bem
maior que eu, tinha oito patas, diferente de nés que s6 temos
seis, corpo escuro e coberto de pelos curtos. Na boca havia
duas garras enormes. Era uma aranha. Fiquei aterrorizado ao
vé-la e muito mais quando ela voltou-se em minha direcao
com um ar nada amistoso. Apenas me veio a cabeca fugir
0 mais rapido que minhas patas permitissem e entrar em
qualquer fresta na parede que fosse pequena o suficiente para
que ela ndo conseguisse me perseguir. Finalmente encontrei
uma fenda pequena, que dava também acesso ao interior
da casa. Amedrontado, fiquei la por alguns instantes me
refazendo daquele cendrio macabro que acabara de enfrentar
e depois me dirigi ao meu ninho, que parecia seguro.

Quando o sol j& comegava a aquecer o solo, acordei e
percebi que os humanos estavam prestes a sair para o trabalho
arduo de todos os dias. Alguma coisa diferente me chamou a
atencdo. O homem estava com movimentos mais lentos e sua
respiragao mais dificil e ruidosa; mais se apoiava na enxada
que propriamente a segurava. Ainda assim, foram.

Percebi varios dos meus escondidos entre os trapos que
cobriam aquela miserdvel cama, todos eles muito gordos e
fartos. Pela primeira vez tive uma sensagao estranha que nao
sabia o que era, mas instintivamente deduzi que estava com
fome. Como era dia, ndo havia humanos na casa e mesmo
que houvesse, nao seria nada prudente me aventurar pois o
fogdo la estava causando muito medo em mim. Fui entdao em
busca de comida. Chegando ao terreno, percebi um alvorogo
muito grande. Ao chegar mais perto, vi um gambd deitado
junto a um arbusto. Ele estava muito quieto, respirava com
dificuldade e seu corpo parecia estar muito inchado. Vérios
dos meus aproveitavam-se da pouca resisténcia do coitado
e se deliciavam sugando seu sangue, mesmo percebendo
que ele ficava cada vez mais fraco. As vezes ele se mexia
vagarosamente, mas nao conseguia alcancar aqueles que o
martirizavam. Achei tudo muito triste e, apesar da minha fome,
nao tive coragem de tirar proveito da situagao.

Continuando minha exploracdo, notei no topo de um
arbusto um ninho e fui verificar do que se tratava. Subi com
muita calma, sempre olhando para ver se nao havia nenhum

perigo por perto. Para minha surpresa, 1a estavam trés filhotes
e passaro, bem pequenos e ainda quase sem penas.
d b d

“Sera que eles tém sangue?”, refletia comigo mesmo. “Vou
verificar!”

Finquei meu ferrdo naquela pele fininha e tenra sem a
menor dificuldade. O filhotinho sequer se moveu. Percebi
entdo que minha ferroada era praticamente indolor. Fiquei
ali por muito tempo e deliciei-me com meu primeiro repasto
de sangue. Quando dei por mim, ja estava anoitecendo
e precisava voltar para casa. Como me havia dito o velho
barbeiro, notei que minhas fezes estavam perto do local da
picada. Caminhava com certa dificuldade, tamanha era minha
barriga. Chegando ao meu ninho, logo adormeci e passei uma
noite muito tranquila.

Pela manha, ainda saciado pela comilanga do dia anterior,
olhei para o interior da casa e percebi que o homem nao
se sentia bem. Respirava com dificuldade, mal conseguia
caminhar e suas pernas estavam muito inchadas. Nao podia
deitar-se e permanecia sentado na cama, com as pernas
pendentes. Neste dia, apenas a mulher e as criancas saifram
para a roga. Intrigado com a cena, nao conseguia tirar os olhos
daquele homem que parecia sofrer muito. Fiquei o dia inteiro
no ninho velando aquela pobre criatura. No final da tarde, a
mulher e as criangas retornaram e encontraram o homem na
mesma situagao. Ela preparou um mingau de fuba com um
pequeno resto de carne seca, serviu boa parte para as criancas
e separou um pouco para ela e seu marido, que ndo conseguia
se alimentar pelo desconforto que sentia. Em seguida, todos
adormeceram, mas o homem permanecia sentado na cama.

Ao amanhecer, estranhei que ninguém se preparava para
ir ao trabalho. Ouvi a mulher dizer aos seus filhos que era
domingo e que iriam a igreja assistir a missa e conversar com
o padre a respeito da satide do marido. E assim foi feito. Eu ja
estivera no local em uma das minhas exploragdes territoriais
e fui para la também.

Aos domingos e pela manha, a comunidade da regiao,
um total de aproximadamente 30 pessoas, reunia-se na igreja
para assistir a missa e desfrutar de momentos de convivio.
Compartilhavam suas dores e dificuldades, que ndao eram
poucas, a maioria delas sem a menor perspectiva de solugao.
As paredes da igreja eram feitas de estacas de bambu trancadas
e recheadas com o mesmo barro vermelho das casas, o que
preservava o mesmo cendrio de miséria, desolagao e abandono.
Uma cruz feita com dois galhos mais grossos estava colocada
em um altar, que nao tinha nada além de uma tabua sobre dois
cavaletes e uma toalha clara. Os fiéis sentavam-se em bancos
muito risticos e remendados, que pareciam ruir sob o peso
das pessoas. Velas acesas cercavam um pequeno vaso, no qual
era possivel ver alguns galhos dispostos como se fossem flores.

Fiquei sabendo que terminada a ceriménia, a mulher se
aproximou do padre e explicou a situagdo do marido. Ao
sentir a gravidade do quadro, que ja vira muitas vezes em
muitos dos habitantes das diversas comunidades por onde
passou, ele disse que iria visitar o homem enfermo. Assim,
a mulher e seus filhos voltaram para a casa, encontrando o
homem no mesmo estado.

Mais tarde, o padre chegou na casa da familiaacompanhado
por uma senhora mais idosa que era a parteira, benzedeira
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e a maior autoridade em satde da regidao. Conversaram com
o pobre homem, que se sentia muito desconfortavel. Ele mal
podia falar de tanto cansago e dificuldade para respirar, além
de estar com o corpo muito inchado. A mulher, com ar de
conhecimento, pegou no punho do paciente e percebeu que
seu coragao batia de forma bastante irregular. Olhou os seus
olhos, a garganta e logo fez o diagndstico:

“E a doenca do barbeiro!”, exclamou a senhora que tudo
sabia a respeito das doencas da regido. Com seguranga, ela
afirmou: “Ele precisa de um médico”.

Toda a cena me deixou muito espantado. Doenga do
barbeiro? Que doenga é essa? Como isso é possivel? Nos
causamos doenga em alguém? Somos tao pequeninos,
como poderiamos deixar um homem daquele tamanho
naquela situacao?

Minha primeira reacao foi de total descrédito nas suas
palavras e recolhi-me ao ninho, adormecendo em seguida.
Acordei durante a madrugada com muita fome. Olhei para
baixo e vi a casa toda escura. O homem dormia sentado, e
ali, bem juntinho da parede, aquela pequena crianga em
sono profundo. Desci cautelosamente, sempre preocupado
que alguém acordasse e me desse o destino do fogao de
lenha. Finalmente cheguei onde estava a menininha. Sua
pele era tao quentinha e macia que nao resisti. Comecei a me
alimentar daquele sangue fresquinho e delicioso até nao poder
mais. Percebi que havia eliminado fezes perto do orificio da
picada. Que vergonha! Sai do local rapidamente e subi pela
parede com alguma dificuldade, de tdo gordo que ficara.
No trajeto, notei que a crianga se cogava onde eu picara e
espalhava minhas fezes em sua pele. Nessa noite, também
dormi maravilhosamente!

O sol mal raiara e ja havia movimentagao na casa. O
homem, acompanhado de sua mulher e do padre, sairam
em busca de atendimento médico. Ouvi dizerem que o
Gnico hospital da regido, no qual trabalhava apenas um
médico, ficava a trés horas de viagem, que seria feita em uma
carroga puxada por um burro bastante velho e que andava
muito devagar. Era a Ginica maneira de ir até 14 em busca de
tratamento. As criangas ficaram sozinhas, sendo cuidadas
pela mais velha. Neste dia nao foram para a roca e puderam
brincar um pouco, coisa rara de acontecer. Fiquei observando
a alegria daquelas criangas que nao tinham absolutamente
nada, mas se divertiam com uma bola feita de pano e alguns
galhos secos que faziam de conta serem bonecas. Olhando
mais atentamente, percebi que elas também brincavam com
um velho “barbeiro”. Elas o pegavam na mdo, faziam com
que ele andasse nos seus bragos e até deixavam-no picar suas
peles castigadas pelo sol. Gostei muito daquilo, mas nao tive
coragem de ir até elas. Pouco depois, passaram para outra
brincadeira e deixaram o “barbeiro” em paz. Ele desapareceu
em uma pilha de lenha.

Ao entardecer, o padre, a mulher e seu marido regressaram
da consulta. O padre ajudou 0 homem a descer da carroga e
com dificuldade o colocou sentado na cama. Retornou para o
veiculo e foi embora. Percebi na expressao da mulher um ar de
tristeza e muita preocupagao. Lagrimas rolavam pela sua face.
Trazia consigo uma caixinha de medicamentos que lhe fora
dada no hospital. Imediatamente pegou a caneca, encheu-a
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de dgua e ofereceu ao seu marido para que este tomasse o
medicamento, com a esperanca de melhoras. Durante a noite,
ele levantou-se tantas vezes para urinar que me incomodou
bastante e quase nao consegui dormir. Quando acordei, todos
ja haviam saido e imaginei que o homem tivesse melhorado.

Saf mais uma vez para explorar a regiao e encontrei um
velho cachorro deitado no chao. O animal ndo parecia nada
bem. Respirava com dificuldade e estava muito inchado, mal
conseguia se mover. O sol ja estava muito quente, mas nao
parecia incomoda-lo ou talvez ele nem conseguisse reagir ao
calor, dada a sua fraqueza. Novamente eu tive a sensagao
de fome e vi naquele animal debilitado a possibilidade de
me alimentar. Dessa forma, procurei um lugar ndo acessivel
as suas patas e boca e comecei. Saciado, notei que aquele
pobre animal nao se mexia. Prestei atengdo na sua respiragao
e ela foi espagando-se cada vez mais, até cessar. Pela primeira
vez, entendi o que era a morte. O que teria acontecido com
aquele cao? Nao entendia a situagdo, mas chamou-me a
atencao a dificuldade em respirar, semelhante a do homem
na casa. Seria também a “doenca do barbeiro”, como afirmara
anteriormente a velha senhora? Preocupado, voltei para o
meu ninho. Mais tarde chegaram as criangas, a mulher e o
marido. Observei que o homem estava menos ofegante, mas
ainda com as pernas muito inchadas. Com muita dificuldade,
nao podia deixar de ir para o trabalho arduo da roca. Ele
sentou-se na cama, enquanto as criangas brincavam um
pouco no terreno e a mulher preparava alguma coisa para
comer. Percebi que ela trouxera uma ave morta e comegou
a despedaga-la, colocando-a em seguida na panela com dgua
que fervia no fogao. Pouco depois, comeram, e como ja
escurecera, acomodaram-se na cama para dormir. O homem
permanecia sentado. Dormi preocupado. A cena do pobre
cachorro ndo me saia da cabeca, nem daquela ave que fora
devorada sem dé.

Quando acordei todos ja haviam saido. Eu me sentia
estranho, como se aquela comilanca do dia anterior nao
me tivesse feito bem. Nao sabia exatamente o que era, mas
percebi que havia algo de estranho comigo. Fiquei o dia inteiro
recolhido no ninho. Ao final da tarde, quase escurecendo,
todos retornaram e nao gostei nada da aparéncia do homem.
Parecia muito mais cansado e ofegante, muito inchado até
na barriga, e com dificuldade até para abotoar a sua surrada
camisa, que permanecia completamente aberta. Essa noite
ele ndo quis se alimentar e foi se recostar na cama, sentado
com as pernas para fora, adormecendo.

Os dias foram passando, mas aquele cendrio monétono foi
interrompido por um fato pavoroso. O homem, que estava em
pé ao lado da porta, subitamente caiu no chao desacordado.
Estava sozinho na casa, pois sua mulher fora lavar uns trapos
em uma bacia que ficava fora da casa e as criangas estavam
catando lenha para ser usada no fogdo. Subitamente ele se
levantou como se nada tivesse acontecido. Quando todos
retornaram, o homem permaneceu calado e ndo comentou o
ocorrido. Esse fato ocorreu outras vezes, e ele sempre estava
s6. Por ndo querer preocupar a todos, nada contou a respeito.

Numa outra manha de calor intenso, notei que aquela
criancinha que tanto me servia de alimento estava estranha.
Nao queria sair da cama, aparentava cansago e notei que seu
olho direito estava inchado. Logo me lembrei da velha senhora
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e de suas palavras... “E a doenga do barbeiro.” Confesso que
fiquei apavorado e senti culpa, sem saber ao certo como isto
acontecera. Tantas outras vezes me alimentei de seu sangue
apos ter sugado aquele pobre cachorro moribundo e sé agora
causei doenca nessa crianga? Como era possivel? O que teria
acontecido? Seria eu o culpado?

Os dias foram passando e eu notava a crianga cada vez
mais enfraquecida. Nao brincava e mal se alimentava por
estar muito cansada. O quadro durou por varias semanas, até
que ela comegou a melhorar, voltando ao seu estado normal.
Sua recuperagao me deixou aliviado, pois imaginava nao ter
causado nenhum mal aquele anjinho. Para meu espanto,
todas as outras criangas, menos uma, apresentaram quadro
semelhante. Eu ndo havia me alimentado de nenhuma delas,
mas 0s meus irmaos, sim.

Um belo dia, andando pelas redondezas, encontrei
aquele velho barbeiro a quem nao via hd muito tempo e
que esclarecera todas minhas dividas. Perguntei, entdo, a
respeito do que acontecera com aquelas criangas. O que ele
me disse foi aterrorizante. Seguramente eu me contaminara
com o sangue daquele cachorro doente e por toda minha
vida iria contaminar aqueles de quem me alimentasse.
Fiquei arrasado e prometi a mim mesmo nunca mais me
alimentar de ninguém daquela casa. E assim foi feito...
quando sentia fome, procurava nas redondezas um ninho de
ave com filhotes ou um velho gamba que mal se mexesse.
Nunca mais me alimentei do sangue de ninguém daquela
familia. O remorso me dofa bastante.

Do meu ninho podia ver aquele homem cada vez mais
cansado e emagrecido, mas que nao deixava de trabalhar,
mesmo que a duras penas. O cendrio era a cada dia mais triste
e sem esperancas. A comida e a dgua cada dia mais escassas. A
mobilia da casa desmoronando progressivamente. As criancas
crescendo sem perspectivas. Que situacao horrivel, meu Deus!

Um belo dia, uma noticia animadora: chegara ao vilarejo
uma jovem professora, que iria assumir a escola em ruinas
do lugar e possibilitar a quem quisesse, principalmente as
criangas, aprender a ler e a escrever, para finalmente entender
os amontoados de letras dispostas naquelas folhas de jornais
velhos, que serviam de tapetes. Pensei comigo: “Serd esta
uma fagulha de alegria?”

Nos dias que se seguiram houve uma grande mudanga no
comportamento das criangas. Trés vezes por semana, bem
cedinho, elas iam alegres para a escola e la ficavam até por
volta das onze horas, quando voltavam para casa. Nesses
dias, participavam dos trabalhos na roca apenas no periodo
da tarde. Eu me admirava vendo-as tentando ensinar aos seus
pais como juntar aquelas letras e formar palavras; porém,
a dificuldade deles era muito grande. Elas ja esbogavam a
leitura dos pedagdes de jornal que ficavam no chéo e isto
Ihes proporcionava muita alegria.

Os dias se passavam e voltei a notar que o homem
apresentava desmaios mais frequentes, agora presenciados
por todos na casa. Apés estes episédios, ele levantava como se
nada tivesse acontecido. Isso me incomodava muito, pois ele
permanecia cansado e muito inchado. A imagem do cachorro
morrendo nao saia da minha mente, e a atual situacao do
homem parecia semelhante. A esposa, cada dia mais tensa,

nao queria demonstrar sua preocupacao para as criangas, que
ndo notavam a sensivel piora na satide do pai.

Certo dia, acordei antes de o sol nascer, preocupado com
todo o cendrio do dia anterior. Em seguida, a mulher levantou-
se, juntamente com as criangas, mas o homem permanecia
imével. A mulher tentou acorda-lo, sacudiu-o, mas ele nao
se movia. A cena seguinte foi muito dolorosa: ela gritava e
chorava desesperadamente. As criangas também estavam aos
prantos e gritos, e abragavam o pai. Ele estava morto. Morrera
dormindo como poucos merecem fazé-lo. O desespero era
apavorante. Ninguém safa de perto do homem deitado na
cama com os pés pendentes para o chao. O que seria agora
daquela mulher e daquelas criangas?

Depois de muito tempo vivendo aquela cena imével, a
mae mandou a crianga mais velha chamar o padre. Ela ainda
chorava desesperadamente, mas ainda assim acatou o pedido
da mulher e saiu em busca do religioso, chorando de dar dé.

Finalmente, o padre chegou aquela casa e constatou a
morte do pobre homem. Fez oragbes, desejando paz a sua
alma, e tentou confortar a mulher e as criangas, mas faltavam
argumentos diante de tanta miséria.

Ao pobre homem, restava apenas um sepultamento na
prépria terra em que sempre vivera. A mulher e as criancas
deveriam prosseguir com suas miserdveis vidas, agora sem o
marido e pai.

Os dias foram passando numa monotonia angustiante,
até que chegou na cidade um grupo de homens que se
propunham matar todos os barbeiros da regido. Eu e meus
irmaos, todos ja adultos, ficamos apreensivos com a noticia,
tentando imaginar uma estratégia de defesa. Deveriamos sair
da casa e rumar para o terreno, igualmente perigoso?

Pessoalmente, decidir ficar, ja que, por pura covardia,
ndo queria enfrentar os perigos dos gambas, aranhas e
cachorros sem ter um porto seguro para retornar. Lembrava-
me de quando o homem com sua lamparina fumegante nos
procurava entre as frestas e eu me escondia bem la no fundo,
0 que me parecia mais seguro.

Certo dia, chegaram na casa dois homens vestindo roupas
estranhas, ambos com uma mascara no rosto e que lhes dava
um aspecto amedrontador. Eles pediram para a mulher e as
criangas sairem da casa e so retornarem depois de algumas
horas. Fiquei curioso quando comegaram a misturar liquidos
em uma lata. O cheiro estava insuportavel. Logo pensei em
fugir, mas era tarde demais. Escondi-me o mais fundo possivel
naquela fresta.

“O que estd acontecendo?”, perguntei-me. Eles vinham
em minha direcdo, espirrando aquele liquido que penetrava
fundo no meu ninho, deixando a mim e aos meus irmaos
totalmente molhados. De repente, percebi meus irmaos
caindo um a um no chao, iméveis. Poucos como eu restavam.
Sentia-me tonto, fraco e com muita dificuldade de me mover.
Permaneci quieto.

Os homens estranhos foram embora e algumas horas
depois a mulher e as criangas voltaram, recolheram varios
barbeiros mortos do chao e os jogaram no fogao a lenha.
Triste fim...
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O cheiro irritante diminuiu progressivamente até o
ambiente voltar ao normal. Por que vérios dos meus morreram,
e eu nao? Serd que tivera uma nova chance para nao cometer
mais o erro de causar a “doenca do barbeiro” naquelas pessoas
tao sofridas?

Quase um ano se passara desde que sai daquele ovo.
Sinto-me muito fraco, com dificuldade para caminhar e sem
conseguir forgas para sair e me alimentar. Meus olhos estdo
turvos e tudo estd bastante escuro. Estou com muito sono e
sinto que vou adormecer.

Revendo minha trajetéria, entendo que todo o mal que
causei nao foi intencional, mas apenas pela sobrevivéncia.
Tomara que isso possa ser corrigido um dia. “Nao consigo
mais respirar...”

“Ao culparmos o barbeiro pela disseminagao dessa terrivel
doencga, temos que analisar com imparcialidade o papel
dos humanos na histéria. Ao tentar sobreviver, muitas vezes
tomamos atitudes impensadas que podem prejudicar nao
somente a nos. ”
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Introducao

A origem an6mala da artéria corondria circunflexa esquerda
(CXE) da artéria pulmonar (AP) direita é uma anomalia coronaria
extremamente rara. Embora o curso clinico possa ser silencioso,
o risco de morte cardfaca stbita estd aumentado. Os sintomas
estao relacionados a colateralizagao e a quantidade do miocardio
que ela fornece, sendo que alguns pacientes necessitam de
tratamento cirdrgico."?
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Uma mulher de 44 anos com histérico familiar de sindrome
de Brugada e nenhum outra histérico médico relevante foi
examinada no nosso hospital devido a angina de esforgo classe |
da Canadian Cardiovascular Society. Ela ndo apresentava fatores
de risco coronariano e nao havia histérico familiar de doenga
arterial coronariana prematura ou doenca cardiaca congénita.?
O exame fisico estava normal. A ecocardiografia transtoracica
revelou apenas regurgitagao mitral leve e o ECG estava normal.

A paciente foi submetida a ecocardiograma de esforgo que
revelou anormalidades de movimentagdo da parede infero-
lateral, com piora do grau de regurgitacido mitral. Foi excluida
sindrome de Brugada apés teste farmacolégico com ajmalina.

Foi realizada angiotomografia de artérias coronarias (ATAC)
(Siemens Somatom Sensation 64 CT Scanner®). Foi realizada
uma varredura preliminar para marcar a quantidade de
célcio corondrio e a pontuagdo de Agatston foi zero. Foram
administrados 70 mililitros de contraste iodado (Ultravist
370®), bem como 0,3 mg de nitroglicerina por via sublingual
imediatamente antes da injegao de contraste. A paciente
estava em ritmo sinusal com frequéncia cardiaca de 50 a 60
batimentos/minuto. Realizou-se ATAC controlada retrospectiva,
com reconstrucdo das fases cardiacas a 70% do intervalo R-R.
O pos-processamento da imagem foi realizado no Aquarius
Intuition TeraRecon®.

Palavras-chave

Doenga da Artéria Coronariana; Anormalidades Congénitas;
Cardiopatias Congénitas; Vasos Corondrios; Artéria Pulmonar;
Tomografia Computadorizada/métodos.

Correspondéncia: Bebiana Faria

Hospital da Senhora da Oliveira Guimaraes EPE — Cardiology - Rua dos
Cutileiros, 114. 4835-044, Creixomil, Guimaraes — Portugal

E-mail: bebianafaria@gmail.com

Artigo recebido em 27/08/2019, revisado em 22/04/2020, aceito em
16/06/2020

DOI: https://doi.org/10.36660/abc.20200060

Aimagem da ATAC revelou artéria CXE andmala originando-
se da AP proximal direita (Figura 1 A e B; seta). A Figura TA
ilustra uma imagem tridimensional renderizada por volume da
arvore corondria, demonstrando a conexao anémala da CXE
com a AP direita, cursando inferiormente a artéria corondria
descendente anterior esquerda (DAE) proximal. Podemos
observar também a origem normal da DAE e da artéria
corondria direita (ACD), com dilatagdo das artérias principais,
mas sem a observagdo de colaterais significantes. A Figura 1B
é uma reconstrugdo multiplanar obliqua com projegao de
intensidade maxima de 1 mm de espessura, demonstrando
a origem andémala da CXE de uma AP direita. Este achado foi
confirmado por angiografia coronaria subsequente, na qual foi
observada ectasia das artérias corondrias, com uma rede extensa
de colaterais originando-se da ACD e da DAE fornecendo
perfusdo retrégrada da CXE (Figura 2).

Nossa paciente apresentou angina de esforgo, com teste de
esforgo positivo; portanto, ela foi encaminhada para cirurgia
cardiaca. Foi realizada ligadura cirdrgica da artéria CXE andmala
para diminuir o fluxo competitivo, o que pode causar falha do
enxerto, seguida por enxerto de bypass com a artéria mamaria
interna esquerda para a CXE. Nao houve complicagbes e a
paciente permaneceu assintomatica desde entao.

Discussao

A anatomia corondria normal é caracterizada por dois
6stios localizados nos seios de Valsalva direito e esquerdo e é
universalmente definida da maneira seguinte: a ACD origina-se
do seio de Valsalva direito e a artéria corondria esquerda no
seio esquerdo, geralmente abaixo da jungdo sinotubular e, com
frequéncia, divide-se na artéria descendente anterior e na artéria
circunflexa.!

Determinar o que é normal na anatomia das artérias corondrias
constitui um desafio. Angelini et al.,* classificaram qualquer
anatomia presente em mais de 1% da populagao geral como
normal. Assim, por definigao, as anomalias congénitas das artérias
corondrias (ACACs) ocorrem em menos de 1% da populagao.’
As ACACs foram descritas pela primeira vez ha dois milénios
por Galeno e Vesalius; sdo anormalidades na origem, estrutura
e curso destas artérias.?

Existem diversas classificacoes. Clinicamente falando, as
ACACs podem ser divididas em dois tipos, aquelas que causam
instabilidade hemodinamica significativa, ocorrendo em idade
precoce e requerendo intervengdo cirdrgica precoce, e aquelas
que sdo assintomaticos até a velhice, que permanecem nao
identificadas, a menos que apresentem outros sintomas cardiacos
ou sejam encontradas acidentalmente.?
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Figura 1 - TC cardiaca em mdltiplos cortes usando varredura de 64 cortes, mostrando a origem anémala da artéria corondria circunflexa da artéria
pulmonar direita (flecha). ACD: artéria corondria direita; Ao: aorta; APD: artéria pulmonar direita; CXE: artéria corondria circunflexa esquerda; DAE: artéria

descendente anterior esquerda; OM1: primeiro marginal obtuso.

Figura 2 - Angiografia corondria mostrando ectasia das artérias corondrias e uma rede extensa de colaterais originados na DAE (2A) e na ACD (2B) fornecendo
perfuséo retrograda da CXE. ACD: artéria corondria direita; CXE: artéria corondria circunflexa esquerda; DAE: artéria descendente anterior esquerda.

A classificagdo inicialmente proposta por Angelini em 1989
tem sido posteriormente atualizada e é atualmente uma das mais
utilizadas. Ela divide as ACACs em a) anomalias de origem e curso;
b) anomalias da anatomia intrinseca das artérias corondrias; )
anomalias de terminacao corondria; e d) vasos anastomoticos
anémalos. O principio basico desse sistema determina o nome
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de uma artéria pelo territério para o qual ela fornece sangue e
nao baseado na sua origem ou curso inicial >

A incidéncia real das ACACs na populagdo geral permanece
obscura; anomalias corondrias ocorrem em 0,3% a 0,9% dos
pacientes sem doenga cardiaca e em 3% a 36% daqueles
com defeitos cardiacos estruturais.” As ACACs sao geralmente



Faria et al.
Origem anomala da artéria corondria circunflexa

Relato de Caso

detectadas apenas na autépsia. Em atletas jovens, estas anomalias
sdo a segunda causa mais comum de morte cardiaca stbita (em
12% de 6bitos) e sao geralmente desencadeados por exercicios
fisicos vigorosos.?

A sindrome de Bland-White-Carland ou a origem anémala
da artéria coronaria esquerda da artéria pulmonar (ALCAPA) foi
descrita em 1933, ap6s a autdpsia de um neonato de 3 meses,
com dificuldade de alimentacao, cardiomegalia e evidéncia de
lesao ventricular esquerda no ECG, sendo a anomalia coronaria
mais frequentemente associada a morte stbita.'?

A ALCAPA tem uma incidéncia de 1 em 300.000 nascidos
vivos. Esta anomalia € um importante diagnéstico diferencial em
criangas com insuficiéncia cardiaca.’ Usualmente, apresenta-se
como uma anomalia isolada mas, em 5% dos casos, pode estar
associada a outras malformagoes (defeito septal, defeito septal
ventricular ou coarctagao da aorta) e, se nao tratada, sua taxa de
mortalidade no primeiro ano de vida é de 90%.>>°

De forma menos frequente, a ACD, a artéria coronaria DAE
ou a artéria corondria CXE tém sido relatadas como surgindo da
AP em variantes mais raras desta sindrome.”®

Os casos de origem anoémala da artéria coronaria direita da
artéria pulmonar (ARCAPA) sdo extremamente raros, com uma
incidéncia de 0,002%. Estas anormalidades sao assintomaticas em
mais de 75% de casos, sem evidéncia de isquemia miocardica.?

A origem andémala da artéria CXE da artéria pulmonar
(ALCXCAPA) pode ser considerada uma variante extremamente
rara da ALCAPA, com o primeiro caso adulto relatado em 1992
por Garcia et al. e com pouco mais de 20 casos descritos na
literatura até o momento presente.”” Esta geralmente associada
aoutros defeitos cardiacos congénitos, com casos isolados sendo
extremamente incomuns. Os casos descritos variam de neonatos
a adultos, com apresentagoes clinicas variadas, incluindo
relatos de sopro cardiaco assintomatico, dispneia e angina. As
formas mais graves encontradas na literatura incluem isquemia
miocdrdica, com poucos casos relatados de disfungao miocardica
grave e parada cardiaca secundaria a esta anomalia." 2

Durante o primeiro més de vida, a hipertensao pulmonar
fisiolégica e a hemoglobina fetal fornecem perfusao e
oxigenacao ao miocdrdio; consequentemente, estes individuos
sao assintomaticos.> Em criangas maiores e adultos, as pressoes
relativamente baixas na artéria pulmonar normal criam um
gradiente através do qual o sangue flui, direcionado da circulagao
corondria nativa, através da rede extensa de colaterais, para
a artéria anémala e a artéria pulmonar. Isso resulta em fistula
corondria-pulmonar, com o fenémeno do roubo coronario." Os
pacientes tornam-se sintomdticos e podem apresentar angina,
fadiga, dispneia, palpitagdes, arritmias ventriculares, hipertensao
pulmonar e morte sibita.* Os sintomas e o progndstico
dependem do desenvolvimento de vasos colaterais nas outras
duas artérias."?

A nossa paciente permaneceu assintomatica durante os
primeiros 40 anos da sua vida. Nossa hipétese é que isso seja
o resultado da combinagio da drea relativamente pequena do
miocérdio fornecida pela artéria CXE, o grau de colateralizagao
corondria e a falta de desafios cardiacos significativos anteriores.

A ATAC proporciona uma ferramenta de imagem nao invasiva
para demonstrar a origem e a relacdo das artérias anémalas
com outras estruturas vasculares mediastinais e permite o uso

de reformatacao tridimensional para a delineagdo de variagoes
sutis na posicao e morfologia dos vasos andmalos. Além disso,
desempenha um papel importante no planejamento de
intervencao cirdrgica e pode ser uma ferramenta valiosa no
acompanhamento pés-operatério para pacientes adultos.'

Foi demonstrado que a ATAC controlada por ECG foi superior
a angiografia em termos de sensibilidade em varias séries.® As
Diretrizes de 2018 da ACC/AHA para o Manejo de Adultos
com Doenga Cardiaca Congénita recomendam o uso da ATAC
como método de triagem para o diagndstico e o manejo de
pacientes com anomalias corondrias congénitas de origem
arterial ectépica."

A indicagao de tratamento cirdrgico para origem anémala da
CXE ainda nao esta bem estabelecida. Os critérios de tratamento
sdo a presenca de sintomas, a drea ventricular que é suprida
pela artéria e a colateralizagao a partir da DAE e/ou a ACD."
Quando a cirurgia é indicada, a ligadura e o enxerto de bypass
sao recomendados em adultos; o reimplante promove resultados
substancialmente melhores em bebés e criancas.'* No presente
caso, considerando que a paciente apresentava angina e isquemia
documentada, foi realizada a cirurgia.

Conclusao

As ACACs constituem um grupo heterogéneo de anomalias
congeénitas raras, cujas manifestagbes variam muito. A origem
andémala da artéria CXE da AP é ocultada pela presencga de
circulagdo colateral e pela drea relativamente pequena suprida por
este vaso. Embora a maioria dos pacientes com esta anomalia seja
assintomatica e seus exames fisicos sejam normais, eles correm o
risco de morte stbita. Consequentemente, esta condigao requer
um alto grau de suspeita clinica e a ATAC constitui-se como a
modalidade de imagem de escolha.
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Introducao

Em 2000, Gussak et al.," publicaram uma série de casos
em que taquiarritmias atriais, sincope e morte stbita cardiaca
(MSC) se associavam a um intervalo QT pronunciadamente
curto, sendo os primeiros a correlacionar todos esses achados
em uma sindrome. Desde entdo, esforcos vém sendo
realizados, a fim de melhor entender o comportamento e
encontrar alternativas de tratamento para a sindrome do QT
curto (SQTC); no entanto, esbarram na raridade da doenca,
na dificuldade em estabelecer parametros diagndsticos e na
sua complexa manifestacao clinica. Este artigo relata o caso de
irmaos jovens com MSC e SQTC e versa sobre as dificuldades
diagnésticas e terapéuticas da sindrome.

Relato de Caso

Um individuo de 18 anos de idade apresentou morte stibita
enquanto tinha relagdes sexuais. A necrépsia realizada nao
evidenciou uma causa mortis precisa e nao havia alteragbes
cardiacas estruturais. Ap6s 6 meses do ocorrido, seu irmao, aos
11 anos de idade, enquanto caminhava voltando da escola,
apresentou MSC revertida, sem evidéncia do ritmo, sendo
levado a unidade de terapia intensiva (UTI) de um hospital
da regiao, falecendo apés 9 dias. A necrépsia, mais uma vez,
demonstrou um coracgao estruturalmente normal.

Seus familiares (Figura 1) procuraram auxilio médico
para investigacao diagnéstica. A histéria clinica revelava um
passado de drogadigdo longinquo do pai, e o filho vivo de
18 anos apresentara sincopes sem prédromos na infancia,
sem relacdo com fatores desencadeantes sugestivos de
fendbmenos autondmicos. A filha viva, de 20 anos de idade,
relatava palpitagoes com segundos de duragdo e tinha
hipotireoidismo, assim como a mae. O pai, o filho e o avd
paterno apresentavam pectus excavatum e uma envergadura
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maior que a altura, todavia sem critérios para diagnéstico
de sindrome de Marfan. O eletrocardiograma (ECG) do
pai mostrava um QTc de 371 ms e o do filho vivo, de
323 ms (Figura 2), enquanto o da filha viva, QTc de 380 ms.
Os exames ecocardiograma, ECG de alta resolugao (ECG-AR),
angiotomografia de aorta e ressondncia magnética cardiaca
de todos os familiares de primeiro grau encontravam-se sem
alteracdes. Nao se observaram arritmias atriais ou ventriculares
no teste ergométrico ou no Holter de 24 horas.

Foi realizado teste genético do pai por sequenciamento
de nova geragao (NGS), nao sendo identificadas variantes
patogénicas ou possivelmente patogénicas em um painel de
101 genes que se correlacionam com MSC, incluindo SQTC
(KCNH2, KCNQ1, KCNJ2, CACNA1C e CACNB2) e Marfan
(FBN1 e TGFBR).

Na auséncia de monitor de eventos implantaveis no sistema
Gnico de satide, optou-se por implante de cardiodesfibrilador
implantavel (CDI) no filho de 18 anos, devido a histéria de
sincopes sem prodromos, associada ao histérico familiar de
MSC, e ao intervalo QTc encurtado, favoraveis ao diagnéstico
de SQTC. Em seguimento de 18 meses, nao apresentou
sincope ou terapias pelo CDI.

Discussao

A MSC em jovens com coragao estruturalmente normal
definido por necrépsia pode ser considerada presumivelmente
arritmica, especificamente por canalopatias cardiacas.?
As principais canalopatias incluem sindrome do QT longo,
sindrome de Brugada, taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica, doenga progressiva da condugao cardiaca
e, por fim, SQTC.

A maioria desses disttrbios esta associada a mutagcoes
em genes que codificam as subunidades alfaformadoras de
poros do canal e suas interagbes com protefnas auxiliares,
responsaveis pelo funcionamento dos canais de sédio,
potdssio e calcio.? Portanto, a avaliagdo de familiares em
um contexto de duas MSC em jovens com necrépsia normal
abrange analise clinica extensa dos sobreviventes, bem como
testes genéticos post mortem.

O Unico achado relevante na investigacao cinica familiar,
especificamente no filho sobrevivente que apresentava
sincope “desliga-liga” e no pai, foi um intervalo QT
encurtado. O diagnéstico da SQTC é alvo de debate na
literatura até os dias atuais. Os critérios propostos por
Gollob etal.,* em 2011, foram os primeiros a ser utilizados.?
Em 2015, novos critérios foram propostos,* sendo a SQTC
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__| L

Heredograma

Morte Subita Cardiaca

| 38 anos | | 39 anos |

- Caso indice - sincopes

| 18 anos |20 anos | 18 anos | | 11 anos |

Figura 1 - Heredograma familiar, mostrando o caso-indice em laranja com manifestagdo de sincopes. Seus irmaos, marcados em azul, sofreram morte
subita cardiaca aos 18 anos de idade (durante atividade sexual) e aos 11 anos de idade (caminhando de volta da escola), respectivamente, da esquerda
para a direita. Morte Subita cardiaca definida conforme Priori et al:* nenhuma causa extracardiaca 6bvia ocorreu no exame post mortem e, portanto,
um evento arritmico é a causa provavel da morte.

Al T e e =1 S 20 A 1 o e o B
QT=360 ms
RR=940 ms e
QTc=371ms | i

B R e BEEH B i

QT=1320 ms
RR=980 ms
QTe=323 ms

Figura 2 - Eletrocardiogramas da chegada dos pacientes ao servigo, mostrando intervalos QT curtos. A. Eletrocardiograma do pai, com QTc = 371 ms.
B. Eletrocardiograma do filho vivo, com QTc = 323 ms.
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diagnosticada quando o intervalo QTc <340 ms ou quando
o intervalo QTc <360 ms, em associacao a histéria clinica,
familiar ou presenga de mutagdo patogénica. No caso
exposto, o ECG do filho sobrevivente apresentava um
QTc de 323 ms, associado a forte histéria de MSC em
familiares <40 anos de idade, além do passado de sincopes
inexplicadas. Isoladamente, um intervalo QTc <340ms é
diagnéstico de SQTC e, pelo escore de Gollob, somaria
5 pontos,® preenchendo critérios de alta probabilidade
diagnéstica para a SQTC. Nao documentamos fibrilagao
atrial até o momento, que reforgaria o diagndstico de SQTC.

A morte stbita em irmaos jovens, sem antecedentes
familiares adicionais de MSC, sugere a presenga de
doenca recessiva, porém os pais nao eram consanguineos.
Outra possibilidade é a ocorréncia de mutacao de novo
em um dos genitores, com uma expressao clinica mais
branda. O pai apresentava intervalo QT mais curto que a
média populacional, porém era assintomdtico. Como uma
doenca autossdmica dominante de penetrancia incompleta
e expressividade varidvel,® ele poderia ser um carreador
assintomdtico de uma canalopatia cardfaca expressa com
maior gravidade nos filhos que faleceram. Além disso,
as mortes e a sincope do sobrevivente aconteceram na
segunda década de vida, mais sugestivos de TVPC, nao
identificada na avaliagdo clinica e genética.*

A real prevaléncia da SQTC é duvidosa em virtude de
sua raridade. O encurtamento do intervalo QT reflete
a repolarizagao acelerada, gerando uma dispersao da
repolarizacao entre as camadas cardiacas, favorecendo o
mecanismo de reentrada funcional nos étrios e ventriculos,
predispondo a fibrilagao atrial e ventricular.®

Em canalopatias, o teste genético tem papel limitado
na sindrome de Brugada e na SQTC (cerca de 25%),%’
diferentemente da SQTL (80%)® e da TVPC (90%).°
Logo, um teste genético sem identificagdo de mutagdes
patogénicas ocorre com mais frequéncia na SQTC? e nao
exclui o diagnéstico de SQTC.

O CDI tem se mostrado como o tratamento mais efetivo
e seguro para os pacientes com SQTC, uma vez que estes
apresentam alto risco de MSC." O implante de CDI é
recomendado para pacientes com diagnéstico de SQTC
que sao sobreviventes de uma MSC ou que tém taquicardia
ventricular (TV) sustentada espontdnea documentada.* No
nosso caso, o tratamento proposto foi o implante de CDI no
filho vivo e a observagao clinica do restante da familia, de
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acordo com as recomendagdes mais recentes que sugerem
que um CDI poderia ser considerado em pacientes com SQTC
com uma forte histéria familiar de MSC e uma evidéncia de
QTc curto, como classe de recomendacgao Ilb.*

Conclusao

O diagnéstico etiolégico da MSC em jovens pode ser
desafiador, principalmente quando ha suspeita de morte
stibita presumivelmente arritmica, por sua caracteristica
de penetrancia incompleta e expressividade variavel.
A sindrome do QT curto é uma canalopatia muito rara
e, portanto, com uma caracterizagao fenotipica limitada,
que deve ser recordada no cendrio de MSC de etiologia
desconhecida em jovens. Seu diagnéstico baseia-se
apenas no ECG, na histéria clinica e familiar e na genética.
O CDI é a principal arma terapéutica, mostrando-se um
tratamento efetivo e seguro para a redugao da mortalidade
nesses pacientes.
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Relato de Caso

Apresentamos o relato de caso de um paciente masculino
de 50 anos de idade que procurou o departamento de
pronto-socorro de nossa instituigio com queixa de dispneia
progressiva ha 1 semana. O paciente relatava historia prévia
de fibromialgia e negava demais comorbidades, como infarto
miocardico ou acidente vascular cerebral. Negava tabagismo
atual e fazia uso eventual de dlcool. Como medicamentos de
uso continuo, utilizava duloxetina, pregabalina e zolpidem.
Mée e primos com histéria de insuficiéncia cardfaca por
miocardiopatia dilatada idiopatica, sem demais comorbidades
cardiovasculares em seu histérico familiar.

Ao exame fisico, apresentava sinais vitais estaveis, crepitagoes
em bases pulmonares e edema de membros inferiores.
Ausculta cardiaca sem comemorativos. Eletrocardiograma
realizado mostrava ritmo sinusal, sem sinais de sobrecarga
atrial ou ventricular (Figura 1). Radiografia de térax revelou
cardiomegalia. Nos exames laboratoriais, chamava a atengao
um NT-pr6-BNP de 2.335 pg/mL, e a série de troponinas T
ultrassensiveis revelou valores consecutivos de 0,074 ng/mL
e 0,072 ng/mL (valor de referéncia <0,014 ng/mL).

O paciente foi internado para investigacao. Ecocardiograma
revelou uma cardiopatia dilatada com fragao de ejegdo de
37,1%, com uma hipocinesia difusa das paredes do ventriculo
esquerdo. Um cateterismo cardiaco revelou corondrias sem
estenoses significativas. Foi realizada ressonancia magnética
cardiaca, que demonstrou fracao de ejecao de 27% com
disfuncao sistélica global e auséncia de fibrose, sugerindo
cardiomiopatia dilatada idiopatica. Também foi realizado
holter de 24 horas, que nao evidenciou arritmias ventriculares
durante o perfodo de monitoramento.

Ap6s compensagao com medidas para insuficiéncia
cardiaca na instituicao, o paciente realizou teste genético
para cardiomiopatias hereditdrias, tendo sido analisados os
genes listados na Tabela 1. A analise foi feita com extracdo e
fragmentacao do DNA gen6mico, seguida de identificacao,
captura e enriquecimento das regides de interesse. O resultado
de tal exame revelou uma variante provavelmente patogénica
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c.1595dellT em heterozigose no gene da filamina-C (FLNC).
Este gene tem sido associado a uma série de cardiopatias, tais
como: (1) cardiomiopatia hipertréfica familiar, de heranga nao
determinada; (2) cardiomiopatia restritiva familiar,” de heranga
autossdmica dominante [OMIM: 617047]; (3) miopatia distal
de heranca autossbmica dominante [OMIM: 614065]; e
(4) miopatia miofibrilar, de heranca autossdbmica dominante
[OMIM: 609524].2 A variante identificada é caracterizada
pela delecdo de um nucleotidio que, preditamente, leva
a alteragdo da matriz de leitura (frameshift) ao promover a
substituigdo do aminodcido valina no cédon 532 por uma
glicina, com consequente parada precoce da traducao
proteica 16 posigoes a frente (p.(Val532Glyfs*16)) resultando
em uma proteina truncada. A variante esta ausente nos bancos
de frequéncia populacionais (Exome Aggregation Consortium
[EXAC] e The Genome Aggregation Database [GnomAD]),?
nao foi descrita na literatura médica em nenhum momento e
nunca foi observada no banco de dados ClinVar.* A filamina-C
é uma proteina expressada principalmente no mdsculo
cardiaco e musculo esquelético, sendo codificada pelo gene
FLNC. A proteina é responsavel pelo crosslink dos filamentos
de actina em redes ortogonais no citoplasma cortical das
células e participa da ancoragem de proteinas de membrana
para o citoesqueleto da actina.” Devido a essas fungdes e
sua expressao no musculo cardiaco predominante, o gene
FLNC tem sido relacionado a cardiomiopatias dilatadas ou
arritmogénicas.® Segundo as métricas disponiveis no banco
de dados GnomAD, o gene FLNC nao tolera alteracoes
loss-of-function. Ademais, mutacoes frameshift tém sido
relacionadas as doengas de cardiomiopatia arritmogénica/
dilatada.” De acordo com os critérios do American College
of Medical Genetics and Genomics (ACMQ),? esta variante
encontrada é classificada como provavelmente patogénica.

O paciente apresentou melhora clinica com o tratamento,
tendo recebido alta com furosemida, sacubitril-valsartana
e carvedilol. Foi recomendado aconselhamento genético
a familia, posto que familiares em primeiro grau de
individuos portadores de variantes patogénicas em
heterozigose do gene FLNC tém 50% de probabilidade de
serem portadores da mesma variante. Apesar do risco de
arritmias ventriculares importantes, neste caso especifico,
o paciente optou pelo ndo implante de cardiodesfibrilador
(CDI) em um primeiro momento. Quanto a esse aspecto
de prevengao de morte sibita cardiaca, lembramos que o
estudo DANISH? ndo demonstrou beneficio em termos de
diminuicao de mortalidade em pacientes com insuficiéncia
cardiaca de fracao de ejecdo reduzida de etiologia nao
isquémica. Contudo, é importante ressaltar que, de acordo
com diretrizes da Sociedade Brasileira de Cardiologia,
pacientes com insuficiéncia cardiaca de etiologia nao
isquémica com fragao de ejecdo <35% poderéo ter
indicagao de CDI, inclusive para profilaxia primaria (Classe
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Figura 1 - Eletrocardiograma.

Tabela 1 - Painel genético analisado

ABCC9; ACTC1; ACTN2; ANK2; BAG3; BRAF; CALR3; CAV3; CBL; CRYAB; CSRP3; DES; DSC2; DSG2; DSP; DTNA; EMD; EYA4; FHL1; FKTN; FLNC; GAA;

GLA; HRAS; JPH2; JUP; KRAS; LAMP2; LDB3; LMNA; MAP2K1; MAP2K2; MYBPC3; MYH6; MYH7; MYL2; MYL3; MYLK2; MYOT; MYOZ2; NEBL; NEXN;
NRAS; PKP2; PLN; PRKAG2; PSEN1; PSEN2; PTPN11; RAF1; RBM20; RPSA; RYR2; SCN5A; SGCD; SHOC2; SLC25A4; SOS1; SPRED1; SYNE1; SYNE2;

TAZ; TCAP; TGFB3; TMEMA43; TMPO; TNNC1; TNNI3; TNNT2; TPM1; TRIM63; TTN; TTR; VCL.

I1a)." Além disso, as diretrizes do Heart Rhythm Journal
de 2019" citam que, em pacientes com cardiomiopatia
arritmogeénica ligada a mutagao no gene FLNC e fragao
de ejecao <45%, o implante do CDI é terapia a ser
considerada (Classe Ila/C). Esta seria uma recomendacao
mais especifica, visto que leva em consideragao o carater
genético da patologia do paciente. Sentimos que a decisao
quanto ao implante ou ndo de CDI deva levar em conta as
evidéncias literdrias, mas que também seja individualizada,
observando-se sempre a vontade do paciente e sua
qualidade e expectativa de vida.

Diante de tal relato, consideramos a importancia de se
buscar ativamente a etiologia para casos de insuficiéncia
cardiaca presumidamente idiopatica, incluindo a
pesquisa genética, visto que hd a possibilidade de que
seja encontrado um fator causal para a doenca de um
paciente, que muitas vezes pode estar sendo privado
de um diagnéstico mais especifico. Evidentemente,
existem certas dificuldades para a oferta do rastreamento
genético, tais como baixa disponibilidade do exame
em muitos locais, prego elevado e falta de difusao do

Arq Bras Cardiol 2021; 117(1Supl.1):16-18

conhecimento genético entre os cardiologistas gerais.
Salienta-se que a genética é um campo ainda em grande
desenvolvimento, no qual certamente muitas mutagoes
e variantes patogénicas ainda devem ser catalogadas,
possibilitando orientagdes muito mais precisas ao paciente
e seus familiares, uma vez determinada a origem da
patologia em questao.
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Arritmia Ventricular Potencialmente Fatal Induzida por Taquicardia

Atrial em uma Crianca com Mutacao de SCN5A
Life-Threatening Ventricular Arrhythmia Induced by Atrial Tachycardia in a Child with an SCN5A Mutation

Marcio Augusto Silva,"™ Jorge Elias Neto,’
Vasconcelos,” Ricardo Kuniyoshi'
Vitoria Apart Hospital - Cardiologia,” Serra, ES - Brasil

Introducao

Mutagodes no gene SCN5A, que codifica o canal Na+
cardiaco, podem causar arritmias potencialmente fatais.
Identificou-se que essas mutagoes sao causadoras de doengas
elétricas primdrias hereditarias, incluindo a sindrome de
Brugada (SB), sindrome do QT longo, e outros distdrbios da
condugao cardiaca."? A SB, a doenga mais relatada desse
grupo de transtornos, geralmente é descrita em populagoes
adultas e estd relacionada a aproximadamente 20% de
todas as mortes stbitas (MS) em pacientes com coragdes
aparentemente normais.>* Portanto, alguns relatos mostraram
eventos arritmicos (EA) significativos causados por essa
mutagao na infancia.®

Arritmias atriais, bem como a sindrome do né sinusal
(SNS), podem estar relacionadas a anormalidades do canal
Na+. Na SB, arritmias atriais sao diagnosticadas em até 38%
dos pacientes, e estao relacionadas a prognésticos piores.”

Relato de Caso

Um menino de 2 anos de idade, sem anomalias cardiacas
detectadas em exames de ecocardiograma transtordcico e
imagens de ressonancia magnética (RM), deu entrada duas
vezes no hospital com padrao tipico de flutter atrial (FLA), que
foi revertido por cardioversao elétrica. Apds o Gltimo episédio,
ele recebeu alta com prescricao de 3 mg/kg de amiodarona
por dia. O ECG de 12 derivagoes revelou intervalos QT (390 —
410 ms) e QTc (413 — 440 ms) normais, intervalo PR (200 ms)
prolongado, e ondas T negativas nas derivagoes precordiais
direitas (Figura 1).

Um Holter de 24 horas, obtido trés meses mais tarde,
depois da suspensao da amiodarona, registrou um episédio
sincopal — respiracdo agbnica, cianose, movimentos
convulsivos — durante o sono no colo de sua mae. A faixa
de ECG apresentou uma ampla variagao de ciclo RR, com
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episédios intermitentes de taquicardia atrial (TA), que se
tornou sustentada de condugao atrioventricular (AV) de 1:1,
com alargamento progressivo do complexo QRS, seguido de
taquicardia ventricular (TV) polimérfica, fibrilagao ventricular
(FV) e 30 segundos de assistolia; o ritmo sinusal foi restaurado
espontaneamente (Figura 2).

Houve uma nova ocorréncia de taquicardia com QRS
alargado na unidade de terapia intensiva. A infusdo de
adenosina T mg nesse momento revelou um novo FLA antes
de uma nova cardioversao elétrica.

Estudo eletrofisiolégico (EEF) foi realizado sob sedagao
intravenosa profunda (quetamina 0,2 mg/kg e infusao continua
de propofol) com dois cateteres multipolares 5F. Detectou-
se um aumento do intervalo HV (63 ms), e FLA tipico,
dependente do istmo cavo tricuspideo (ICT) foi induzido por
estimulacao atrial programada. Foi realizada ablacao linear por
cateter de radiofrequéncia (RF) com bloqueio bidirecional da
condugao pelo ICT. A estimulagdo programada (2 ciclos e 2
extra-estimulos) nao induziu arritmias ventriculares.

Testes genéticos identificaram uma mutagao patogénica
heterozigética do gene SCN5A - variante ¢.362G>A p.
(Arg121GIn) no éxon 3 do gene SCN5A (NM_198056),
compativel com a SB.

O paciente é filho Gnico, sem histérico familiar de arritmias,
sincope ou MS. A mde, de 30 anos de idade, apresentou
ECG normal e painel genético negativo. O pai, de 34 anos e
assintomatico, apresentou um bloqueio AV de primeiro grau
(PR = 220 ms) e padrao tipico de SB Tipo | no ECG (Figura
1), intervalo HV anormal (73 ms), auséncia de arritmias
ventriculares induziveis e mesma mutagao do gene SCN5A.

Depois de 18 meses de acompanhamento sem sintomas ou
EA, apresentou um novo episodio sincopal, desencadeado por
febre. Nao foram observadas alteragoes eletrocardiogréficas,
tanto no ECG de repouso como no Holter de 24 horas. Nesse
momento, foi implantado um cardioversor desfibrilador
implantavel (CDI) de camara Gnica por via transvenosa.
No acompanhamento de 6 meses, ndo foram observadas
complicagbes relacionadas ao dispositivo, EA ou terapias do CDI.

Discussao

O presente estudo relatou o caso de um menino de
2 anos com um coragdo aparentemente normal com EA
potencialmente fatal desencadeada por TA sustentada.
Esse evento incomum nos levou a suspeitar de uma possivel
canalopatia. Foi detectada mutagao no SCN5A na crianga e
em seu pai, que apresentou um padrao de SB em ECG Tipo I.
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Figura 1 - ECG de 12 derivagdes espontineas (A) — Crianga; (B) — Pai.
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Figura 2 - Evento sincopal registrado no Holter de 24 horas. A, B - TA/AFL de condugdo AV varidvel, com QRS estreito; C, D — A condugdo AV passou a
1:1 com alargamento progressivo de QRS; E, F, G, H- TF e TV polimérfica ampla sustentada; I, J, K — a FV é seguida de 30 segundos de assistolia, com

recuperagdo espontanea do ritmo sinusal; L - faixa longa de assistolia total.
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Desde a descricao inicial da doenga em 1992, que incluiu
trés criangas,® os dados sobre a populacdo pediatrica com SB
publicados sdo muito limitados. O padrao de ECG tipico da
SB (tipo | - elevagdo concava do ST nas derivagoes precordiais
direitas) e as manifestagoes clinicas geralmente nao sao
observadas em criangas mais novas. A idade do aparecimento
dos sintomas e EA varia entre 40 e 50 anos, e eles sdo raros em
criancas e idosos.” Na SABRUS (Survey on Arrhythmic Events
in Brugada Syndrome - Pesquisa sobre Eventos Arritmicos
na Sindrome de Brugada), que incluiu 678 pacientes com
SB, a grande maioria (94,2%) dos pacientes tinha entre 16
e 70 anos no momento do primeiro EA, enquanto pacientes
pediatricos (<16 anos) e idosos (>70 anos) representavam
4,3% e 1,5%, respectivamente.® A sincope geralmente é a
primeira manifestagao clinica em 14 a 21%, e a MS acontece
em 5 a 7% dos pacientes pediatricos com SB, mas a maioria é
assintomatica.”' A predominancia significativa de pacientes
do sexo masculino existente entre adultos ndo é observada em
criangas na pré-puberdade, possivelmente devido a influéncias
hormonais, especialmente os niveis de testosterona.”"

Em nosso paciente, o EA ocorreu durante o sono, como é
frequentemente descrito em pacientes com SB, o que sugere
uma associagao com bradicardia e possivelmente modulagao
vagal. No presente caso, o evento arritmico sincopal registrado
no Holter de 24 horas — TV/FV —foi desencadeado por uma TA
com condugdo AV rapida durante o sono, sugerindo alguma
influéncia vagal. Sabe-se também que a febre comumente
desencadeia arritmias (e pode revelar o padrao tipico de
ECG),*"? e ela foi observada no segundo evento sincopal
do paciente deste estudo. Ha alguns relatos na literatura de
arritmias potencialmente fatais e MS em pacientes muito
jovens com SB, mas nenhum claramente documentou uma
participacao direta de uma TA na indugao de TV/FV.

A estratificacdo de risco em pacientes jovens ainda continua
a ser um desafio. O padrao de ECG tipo I, sincope, MS,
disfuncao do né sinusal, arritmias atriais, anormalidades na
conducdo, e arritmias ventriculares induzidas em EEF foram
descritos como preditores de eventos potencialmente fatais.”'

Nenhum estudo amplo comprovou que a presenca de
uma mutacao do SCN5A é um marcador de risco. Entretanto,
mutagdes complexas do SCN5A parecem levar fenétipos
mais graves."

Embora essa crianca, desde o evento inicial, tenha atendido
aos critérios para CDI, os riscos potenciais de um CDI em
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criangas muito jovens (terapias inapropriadas e complicagbes
relacionadas aos eletrodos) foram levados em consideragao
na decisao de adiar o implante. Além disso, a possibilidade
da ablacdo da arritmia desencadeadora de FV (FLA) nos levou
a acreditar em uma chance menor de recorréncia precoce.

Conclusao

O caso apresentado demonstra uma apresentagao grave
de arritmia numa crianga, que foi diagnosticada com uma
mutagao no gene SCN5A. O circuito desencadeador de TV/
FV - flutter atrial - foi eliminado por ablagao, resultando em
alivio dos sintomas por um longo periodo, mas o implante
CDi foi realizado devido a recorréncia da sincope. Isso reforca
o quao complexa pode ser a apresentagao e a evolucao de
algumas canalopatias na populacao pediatrica.
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Introducao

O advento da pandemia do Coronavirus 19 (COVID-19),
que se espalhou rapidamente pelo mundo, aumentando a
atencao em relagdo ao uso de méscara de protegdo facial
(MPF) ndo somente por profissionais da satiide, mas também
pela populagao em geral." Neste contexto, o uso de MPF
durante exercicios fisicos em ambiente externo pode
reduzir os riscos de infecgao de COVID-19. Por outro lado,
o uso da MPF pode aumentar a percepgao subjetiva de
dificuldade respiratéria a partir da formacao de microclimas
dentro da méscara (ou seja, temperatura e umidade) e pela
restricao do fluxo expiratério.?

Nos dltimos anos, o ndmero de corredores amadores
aumentou significativamente entre varias populagdes no mundo
todo, ja que a corrida pode ser realizada com equipamentos
minimos e por uma ampla variedade de pessoas.’ E interessante
notar que, durante o exercicio aerébio, a capacidade de
adaptagao do sistema cardiorrespiratério é de extrema
importancia, ja que ele aumenta o transporte de oxigénio
convectivo e difusivo, permitindo, assim, que o corpo atenda
a demanda por oxigénio, entrega de substrato, e retirada do
dioxido de carbono.* Além disso, os chamados marcadores
fisiol6gicos de desempenho aerébio, tais como o limiar
anaeroébio ventilatério, ponto de compensacao respiratoria,
economia de corrida, e consumo maximo de oxigénio, também
parecem ser importantes na definicao da intensidade absoluta
do exercicio (ou seja, ritmo, poténcia).’
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Portanto, é importante entender claramente se o uso
de MPF afeta os marcadores fisiol6gicos do desempenho
aer6bio durante a corrida. Portanto, este relato de caso
avaliou o efeito do uso de MPF 1) nos marcadores fisiol6gicos
de desempenho aerébio e 2) na resposta cardiorrespiratéria
durante o exercicio em um corredor recreacional.

Relato de Caso

O voluntério que participou deste relato de caso foi um
corredor saudavel de 28 anos, do sexo masculino, com
10 anos de experiéncia em meias maratonas. Nos tltimos
trés meses, ele correu em média 35 quilometros por
semana, com uma frequéncia de 3-4 sessdes semanais.
O participante nao tinha experiéncia com a pratica de
exercicios aer6bicos com o uso de MPF. O estudo foi
realizado apés a obtengao do termo de consentimento
informado do participante. O estudo foi aprovado pelo
Comité de Etica da Universidade Federal do Piaui, Teresina,
com o nimero de protocolo 4,429,909.

Exames laboratoriais

A investigagdo foi realizada em uma semana e consistiu
em 2 fases. Na primeira fase, o voluntdrio realizou os testes
de corrida usando uma MPF, e, na segunda fase, sem méscara
(SM). Os testes foram realizados no mesmo periodo do dia,
e com um intervalo de 48 horas entre si. O corredor foi
submetido a 1) um teste de fungao pulmonar (TFP),® 2) um
teste de esforgo cardiorrespiratorio (TECR) para avaliar os
limiares ventilatérios e o consumo mdaximo de oxigénio,”
e 3) um teste de carga retangular progressivo (PSWT) para
avaliar demandas cardiorrespiratérias e economia de corrida.?

A mascara do espirdbmetro foi colocada sobre a MFP e
presa por faixas na cabeca de forma a impedir vazamentos
(Figura 1). O ajuste foi verificado cuidadosamente pelos
investigadores e pelo voluntario para confirmar a auséncia de
vazamento. O ajuste correto e a prevencao de vazamentos
foram confirmados antes do inicio de cada teste.

MPF. Neste estudo, foram utilizadas mascaras cirdrgicas
fabricadas em nao tecido tipo Il de protegao contra a
COVID-19. Sua estrutura é composta por uma camada
fabricada em nao tecido, material filtrante (tecido meltblown),
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Figura 1 - Ajuste da méascara do espirbmetro sobre a méscara de
protegao facial.

clipe de nariz e elastico. A mdscara tem formato retangular e
é composta por trés camadas.’

TFP. O do teste de fungao pulmonar foi realizado antes do
TECR, de acordo com as recomendacoes da American Thoracic
Society (Sociedade Toracica Americana).'

TECR. O teste de esforgo cardiorrespiratério foi realizado
em uma esteira programavel (Inbramed, modelo ATL, Brasil)
para determinar o consumo maximo de oxigénio (VO, max),
o limiar anaerébio ventilatério (LAV) e o ponto de compensagao
respiratéria (PCR).” A carga de exercicio (velocidade) foi
aumentada a cada minuto para concluir a parte incremental do
teste de esforgo, que durou entre 8 e 15 minutos. A velocidade
inicial do teste de esforgo gradual foi de 7 km/h. As andlises
da troca gasosa pulmonar e das varidveis ventilatorias foram
feitas continuamente, respiragdo a respiracao, durante o
TECR, utilizando um sistema de andlise metabdlica (Ergoestik
Geratherm®, Alemanha). Os seguintes critérios foram usados
para definir o esforgo maximo: 1) o participante demonstrou
evidéncia subjetiva de exaustao (esforco percebido, ou seja,
escala de Borg acima de 17); e 2) frequéncia cardiaca (FC)
de pico =90% do maximo previsto para a faixa etaria ou 3)
quociente respiratério (QR) no pico do exercicio =1,10."

PSWT. 24 horas ap6s o TECR, o corredor foi submetido
a um PSWT para avaliar a economia de corrida (EC) e a
resposta cardiorrespiratéria em condigdo de ritmo estavel
para trés dominios de exercicio: 1) 80% do LAV 2) no
LAV e 3) no PCR.® Cada dominio de intensidade durou
cinco minutos. A EC foi calculada com base na avaliacdo
do consumo de oxigénio para uma determinada distancia,
utilizando a equagao proposta: EC (ml O, .kg".km™) = VO,
(ml.kg".h"") x 60/ velocidade (Km. h™')."? Para a avaliacao da
percepgao subjetiva de esforco (PSE) foi utilizada a escala de
Borg de 15 pontos (6 a 20), tanto no TCER quanto no PSWT."

Resultados

TFP. O corredor apresentou valores similares para os
volumes pulmonares e resisténcia ao fluxo expiratério

(Tabela 1) nas condicbes com MPF e SM. Entretanto, o
corredor recreacional apresentou valores reduzidos de taxa de
pico de fluxo expiratério (PFE) ao usar a MPF em comparagao
a situacdo SM (A%=-25,0; Tabela 1).

TECR. Para ambas as condi¢oes, os dados deste estudo
apresentaram valores semelhantes de VO, max, FC de pico,
e pulso de O,. Entretanto, o corredor recreacional apresentou
VWO, max, ventilacdo pulmonar (VE), e frequéncia respiratéria
(FR) menores enquanto utilizava a MPF (A%=-10,5, -17,6
e -24.0, respectivamente; Tabela 1). Por outro lado, os
resultados deste estudo apontaram valores de volume corrente
(VC) mais altos com o uso da mdscara (A%=10,0, Tabela 1).

Em relagdo aos limiares ventilatérios, o voluntério apresentou
valores de velocidade similares para ambas as condigoes.
Entretanto, nossos achados apresentaram diferencas no VO,
(mL.kg'.min" e L.min") e na FC (Tabela 1).

A resposta cardiorrespiratéria durante o TECR estd
descrita na Figura 2. Em relagdo ao VE/VO,, o corredor
apresentou valores menores enquanto usava a MPF, em
comparagao a situagao SM (Figura 2A). Da mesma forma,
foi observada uma redugdo na razdo FR/VC (Figura 2B).
Em contrapartida, o voluntario demonstrou uma resposta
de FC mais alta enquanto usava a MPF, em comparagao
a situagao SM (Figura 2C). Além disso, observou-se
uma resposta semelhante de pulso de O, para ambas as
condigbes (Figura 2D).

PSWT. O corredor recreacional apresentou valores mais
altos de EC, VO, e FC enquanto usava a MPF (Figuras 3A, B e
D, respectivamente). Por outro lado, o voluntdrio demonstrou
valores de VE menores enquanto usava a MPF, em comparacao
a situagao SM (Figura 3C).

PSE. Os resultados deste estudo demonstraram que a PSE
durante o TECR foi mais alta com o uso da MPF, quando
comparado a condigao controle (A=1 ponto; nas velocidades
=9,10,13,14,15,16, e 17 km/h; Figura 4A). Da mesma forma,
durante o PSWT, o participante apresentou niveis elevados
de PSE enquanto usava a MPF no LAV (A=2 pontos) e no
PCR (A=2 pontos).

Discussao

Os dados deste estudo sugerem que o uso de mascara de
protecao facial afetou a tolerancia ao exercicio e economia
de corrida em um corredor recreacional. Consta na literatura
que capacidade cardiopulmonar de exercicio e sensagdo de
conforto sao reduzidos pelo uso de méscaras cirdrgicas, e sao
significativamente reduzidos com o uso de méascaras faciais
FFP2/N95 em sujeitos saudaveis." Além disso, observou-se
que o uso de mdscara cirdrgica ndo afeta a capacidade de
fungao cardiopulmonar durante exercicios que envolvem
pedalada.” Entretanto, até onde se sabe, este é o primeiro
relato de caso que avaliou especificamente o efeito de uma
mdscara de protegao facial nos marcadores fisiolégicos de
desempenho aerébio em um corredor recreacional.

E interessante notar que uma corrida de intensidade auto
selecionavel depende dos marcadores psicofisiolégicos de
desempenho aerdbio.>'® Os resultados do presente estudo
apresentaram uma resposta similar em relacao ao VO, méx
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Tabela 1 - Parametros fisicos e cardiorrespiratorios

Medidas fisicas

Idade (anos) 28,0

Peso (kg) 81,0

Altura (cm) 175,0

Teste de fungdo pulmonar MPF SM A%
CVF (L) 43 4.4 0,0
VEF, (L) 4,0 41 0,0
VEF /CVF (%) 92,3 92,3 0,0
PFE (L/s) 6,9 9.2 25,0
Teste de esforgo cardiorrespiratorio

VO,max (mL.kg".min") 45,5 45,6 0,0
VO,max (L.min") 3,69 3,71 0,0
VW0, max (km/h) 17,0 19,0 10,5
Pico de QR (unidades) 1,21 1,18 0,02
FC de pico (bpm) 184 185 0,0
Pico de pulso de O, (ml/opm) 20,3 20,1 0,0
VE max (L.min") 116,2 141,1 17,6
FR (b.min") 57 75 24,0
VC (L.min") 21 1,9 10,0

Limiar anaerobio ventilatério
VO, (mL.kg".min") 30,5 28,5 0,07
VO, (L.min') 2,45 2,31 0,06
Velocidade (km/h) 11,0 11,0 0,0
FC (bpm) 163 154 0,06
Ponto de compensagao respiratoria

VO, (mL.kg".min") 34,9 32,7 0,06
VO, (L.min') 2,82 2,65 0,06
Velocidade (km/h) 13,0 13,0 0,0
FC (bpm) 17 4 16 5 0,05

Simbolos e abreviaturas: MPF: mascara de protegéo facial; SM: sem maéscara ; CVF: capacidade vital funcional; VEF : volume expiratério forgado em
1 segundo; VEF /CVF: relagdo volume expiratério forgado em 1 segundo e capacidade vital funcional; PFE: pico de fluxo expiratorio; VO, max: consumo
maximo de oxigénio; VVO,max: velocidade de captagdo méaxima de oxigénio; QR: quociente respiratério; FC: frequéncia cardiaca; VE: ventilagdo pulmonar;
FR: frequéncia respiratoria; VC: volume corrente; L: litros; L/s: litros por sequndos; km/h: quilometros por hora; bpm: batimentos por minuto.

e aos limiares ventilatérios com o uso de mascara. Por outro
lado, o corredor recreacional apresentou menor velocidade
na intensidade do VO, max com o uso da MPF. £ importante
notar que os achados deste estudo sugerem que, embora
a capacidade de transporte e utilizagao de oxigénio tivesse
sido preservada, o corredor apresentou menor tolerdncia ao
exercicio. Vale ressaltar que o participante também apresentou
redugdo da EC com o uso da MPF, o que sugere maiores
demandas de oxigénio durante a corrida em comparagao
com a condicao SM.

Outro ponto interessante é como a resposta ventilatéria se
adapta ao uso da MPF durante o TECR e o PSWT. Durante o
exercicio fisico, hd um aumento da taxa metabdlica e,
consequentemente, em demandas ventilatérias. Vale notar

Arq Bras Cardiol 2021; 117(1Supl.1):23-28

também que o corredor demonstrou resposta ventilatéria
menor durante o exercicio com o uso da MPF. Especificamente,
os resultados deste estudo apresentaram valores menores da
razdo VE/VO,, sugerindo maior eficiéncia ventilatéria com
o uso de MPF. Entretanto, apesar da melhoria da eficiéncia
ventilatéria, o voluntario apresentou maior desconforto
respiratério com o uso da MPF.

Com base nos achados mencionados acima, surge a
seguinte pergunta: quais sao os mecanismos fisiol6gicos
subjacentes ao desconforto respiratério com o uso da MPF?
De fato, sugere-se que fatores associados ao aumento da
obstrugao do fluxo expiratério podem estar relacionados.
Neste contexto, os resultados deste estudo apresentaram
niveis menores de TPFE e VE no pico do exercicio.
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Além disso, em relagao ao padrao respiratério, o corredor
apresentou uma razao FR/VC reduzida com o uso da MPF.
E importante observar que a razao FR/VC é utilizada para
avaliar indiretamente as interagoes mecanicas/ventilatorias
durante o exercicio.'” Neste sentido, para um determinado
resultado ventilatério, o corredor aumentou o volume
corrente de forma mais aguda que a frequéncia respiratoria,
aumentando consequentemente o esfor¢o da musculatora
inspiratéria e, portanto, a sensacao de esforco respiratério.

Por (ltimo, os dados deste estudo sugerem uma associagao
entre os esforgos da musculatura inspiratéria e um aumento das
demandas de oxigénio e da resposta de frequéncia cardiaca
durante o exercicio com o uso de MPF. Neste contexto,
Harms et al.’® demonstraram que a descarga da musculatura
inspiratéria durante o exercicio aerébico esta associada com
reducdo do VO, e nivel de dispnéia. Por exemplo, hd evidéncias
de que um esforgo inspiratério maior durante o exercicio
estd relacionado ao aumento da ativacdo do metaborreflexo
do miusculo inspiratério e, portanto, do fluxo simpatico."
E interessante notar que, N0 mesmo estudo,' os autores
observaram que cinco semanas de treinamento da musculatura
inspiratéria foram suficientes para aumentar a sua resisténcia e
atenuar o aumento da frequéncia cardiaca durante o exercicio.

Aplicacoes praticas

O presente relato de caso indica que a tolerancia ao
exercicio e a economia de corrida foram reduzidas quando o
corredor recreacional usou uma mdscara de protegao facial.
Além disso, os achados deste estudo sugerem uma possivel
associagdo entre aumento da obstrugao do fluxo expiratério,
maior sobrecarga mecanica na musculatura inspiratéria
demandas cardiovasculares mais altas durante o exercicio
aerébio. E importante destacar que cada teste durou menos
de 20 minutos, o que ajudou a manter a condicdo e o
funcionamento da méscara.

Arq Bras Cardiol 2021; 117(1Supl.1):23-28

Portanto, com base nos achados do presente relato de
caso, sugere-se que as seguintes estratégias sejam usadas para
minimizar o desconforto respiratério durante o exercicio aerébio
com o uso de MPF: 1) inclusdo do treinamento da musculatura
inspiratéria no programa de treinamento aerébio; 2) prescrigao
da intensidade do exercicio aerébio com base na frequéncia
cardiaca de reserva (FCR) (ou seja, método Karvonen) ou limiares
ventilatérios (ou seja, LAV e PCR); 3) prescrigao da intensidade
de exercicios aerébios em trés zonas, ou seja Zona 1 - facil
(<LAV), Zona 2 - moderada (entre LAV e PCR); e Zona 3 - alto
impacto (>PCR); e 4) para individuos sedentarios e pacientes
com doengas cronicas, sugere-se que, nos estagios iniciais do
programa de treinamento aerébio, o exercicio seja de baixa
intensidade (ou seja, <LAV ou 30-40% da RFC).

Conclusoes

Os resultados deste estudo sugerem que o corredor
recreacional, ao usar a MPF, apresentou: 1) diminuigao da
resisténcia ao exercicio apesar da resposta semelhante no
VO, maéx e limiares ventilatérios; 2) diminuicio economia
de corrida; 3) um aumento na demanda cardiovascular em
relacao a resposta da frequéncia cardiaca; 4) aumento da carga
sobre os mdsculos respiratérios com o padrao respiratério
adotado durante o exercicio, apesar da menor demanda
ventilatéria; e 5) um aumento na classificacao da percepgao
subjetiva do esforgo e no desconforto respiratério.
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Introducao

A morte stbita cardiaca (MSC) em adultos jovens (18-35 anos)
é causada mais frequentemente de cardiomiopatias hereditarias
previamente ndo diagnosticadas. As causas mais comuns de
MSC sao a cardiomiopatia hipertréfica e a cardiomiopatia
arritmogénica (CMA), seguidas de anomalias congénitas das
artérias corondrias, miocardite, ruptura adrtica na sindrome de
Marfan, defeitos de conducao, e doengas valvulares.

A CMA é responsavel por até 20% dos casos de MSC em
individuos abaixo dos 35 anos de idade.? Em uma série de
86 vitimas jovens de MSC, a CMA representou 10,3% dos casos,
sendo a segunda maior causa de MSC.* A cardiomiopatia dilatada
(CMD) é uma causa menos frequente de MSC entre jovens,
representando aproximadamente 2% dos casos em atletas.*

A CMA é uma doenga hereditaria do musculo cardiaco que
resulta em infiltragao fibrogordurosa do miocardio ventricular.®

A CMA é uma cardiomiopatia geneticamente
determinada causada por mutagbes em genes codificantes
de proteinas de desmossomos, que sao estruturas
intercelulares especializadas.®

A classificagao atual da CMA inclui cardiomiopatia
arritmogénica do ventriculo direito, variantes da doenca
biventricular, envolvimento predominante do ventriculo
esquerdo (VE), e o fenétipo do VE caracterizado pelo
envolvimento isolado do VE.”

O diagnéstico da CMA é baseado nos critérios do Task Force
Criteria (TFC) modificados de 2010.8 Entretanto, esses critérios
TFC modificados carecem de sensibilidade no diagnéstico
da CMA com envolvimento do VE isolado ou predominante.
Além disso, o diagnéstico diferencial da CMA de outras
entidades, tais como CMD, sarcoidose ou miocardite, pode
representar um desafio.
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Caso clinico

Um homem de 49 anos, com histérico de consumo
de élcool leve a moderado, foi acompanhado em uma
consulta cardiolégica por 12 anos, com diagndstico de
CMD presumidamente causado pelo consumo de élcool.
O ecocardiograma transtoracico mostrou dilatacao leve
das quatro camaras e disfungao sistélica do VE leve com
hipocinesia global (Figura 1A). O eletrocardiograma mostrou
o ritmo sinusal com avanco fraco da onda R em V1-V3, e
ondas T negativas nas derivagoes |, II, Ill, aVF, aVL e V4-V6
(Figura 1B). A cintilografia com perfusao do miocardio
resultou negativa para isquemia. O monitoramento pelo
Holter de 24 horas mostrou o ritmo sinusal, aproximadamente
6000 batimentos ectépicos ventriculares multifocais uma TV
nao sustentada com sete bloqueios de ramos de feixe direito
(BRFD) complexos e incompletos (Figura 1C). O teste de
stress por esforgo demonstrou ectopia ventricular frequente,
principalmente com origem no VE (Figura 1D).

Depois de 12 anos de monitoramento, o paciente sofreu
uma pré-sincope no trabalho, sendo levado imediatamente
ao hospital pela equipe de emergéncia médica. Ao chegar ao
hospital, o paciente desenvolveu fibrilagao ventricular, e, apesar
das medidas avangadas de suporte vital, acabou morrendo.

Dois dias depois de sua morte, seu filho de 16 anos, sem
histérico patolégico conhecido, foi encontrado desacordado
por sua mae, em sua cama enquanto dormia. O suporte vital
foi iniciado assim que o servigo de emergéncia chegou, mas
nao foi bem-sucedido, e o adolescente morreu.

A esposa, a filha e sete irmaos do paciente zero foram
submetidos a testagens com ECG, ecocardiograma, e Holter
de 24 horas, todos os quais obtiveram resultados normais.

A autépsia do paciente zero revelou um coragao
aumentado, pesando 600 g, e aterosclerose corondria
discreta. Nao foram encontradas lesdes isquémicas
agudas ou crénicas no exame macroscépico. Com base
nesses achados, o relatério da autépsia concluiu que uma
causa de morte por arritmia ndo poderia ser descartada.
A autépsia do filho do paciente zero também revelou
um coragdo aumentado, pesando 535g. O relatério da
autépsia descreveu que o tergo externo da circunferéncia
da parede do VE parecia estar separado, em toda sua
extensao longitudinal, dos dois-tergos internos da parede
do VE. Infelizmente, os relatérios histolgicos ndo foram
disponibilizados aos irmaos ou seus médicos.
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Figura 1 - A) Ecocardiograma transtoracico (visdo apical de quatro cdmaras) mostrando dilatagdo e disfungdo leve do ventriculo esquerdo. B) ECG
mostrando o ritmo sinusal com avango fraco da onda R em V1-V3, e ondas T negativas nas derivagdes |, Il, Ill, aVF, aVL e V4-V6. C) Monitoramento por
Holter durante 24 horas revelando TV ndo sustentada com sete bloqueios de ramos de feixe direito complexos e incompletos. D) Teste de stress por
esforgo demonstrando ectopia ventricular frequente, principalmente com origem no VE.

O estudo genético post mortem revelou, em ambos os casos,
a variante em heterozigose c.1080G>A (p.Trp360*) no gene
DSP, classificada como provavelmente patogénica; e a variante
¢.3010G>T (p.Ala1004Ser) no gene MYH6, classificada como
variante genética de significancia incerta (GVUS).

Até agora, ndo se identificou nenhum paciente portador
da variante DSP. A figura 2 mostra a linhagem familiar com
os achados genéticos.

Discussao

O diagnoéstico da CMA ¢é desafiador devido a auséncia
de critérios diagnosticos exclusivos e especificos,
sua expressividade varidvel, e sua penetrancia incompleta
em familiares.” A CMA, que foi inicialmente descrita
como uma doenca de VD isolada ou predominante,
frequentemente apresenta envolvimento do VE, que pode
estar presente ou até mesmo predominante nos primeiros
estagios de alguns transportadores de mutagdo, expandindo
o espectro clinico da doenga.’

De acordo com o TFC modificado de 2010, o paciente zero
apresentou um critério principal (identificagdo de mutagao
patogénica categorizada como associada ou provavelmente
associada a CMA) e dois critérios menores (ondas T invertidas
em V4-V6 e >500 batimentos ventriculares prematuros no
monitoramento por Holter de 24 horas), que permitiram o
diagnéstico definitivo da CMA.®

No entanto, como o TFC modificado careceu de
sensibilidade no diagnéstico da CMA com envolvimento
isolado ou predominante do VE, Corrado et al. recentemente
apresentaram um documento de Consenso de Especialistas
Internacionais propondo o “critério de Padua”, que constitui
um aperfeicoamento dos critérios diagnésticos de CMA
com objetivo de diagnosticar todo o espectro das variantes
fenotipicas da CMA."°

Nesse consenso recente, novos critérios foram
acrescentados refletindo o envolvimento do VE, propondo
que: (i) a disfungdo sistélica do VE seja um critério
menor para diagnéstico das variantes “biventricular”
ou de “dominancia esquerda” da doenca; (ii) o realce
tardio pelo gadolinio (RTG)/fibrose miocérdica do VE
na forma de estria (ou faixa) afetando =1 segmentos
da parede livre do VE, septo ou ambos seja um critério
importante; (iii) anormalidades de repolarizagdo com ondas
T invertidas nas derivagdes precordiais esquerdas (V4-V6)
(na auséncia de BRFE completos) sejam um critério menor;
(iv) anormalidades de despolarizagao com baixas tensoes de
QRS nas derivagdes do membro (na auséncia de obesidade,
enfisema, ou efusao pericdrdica) sejam um critério menor,
baseado na nogao de que uma redugao da massa miocardica
do VE por troca fibrogordurosa pode levar a baixas tensoes
de QRS; (v) Extrassistoles ventriculares frequentes (>500
em 24 horas), taquicardia ventricular nao sustentada ou
sustentada como morfologia de BRFD (exceto o padrao
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Figura 2 - Linhagem familiar mostrando individuos afetados com CMA (simbolos escuros) e individuos ndo afetados (simbolos brancos). A seta indica o
probando. A variante DSP esta presente (+) em individuos afetados, estando ausentes (-) nos individuos néo afetados. A variante MYH6 esta presente (+) em
individuos afetados, estando ausentes (-) nos individuos ndo afetados. DSP var: variante em heterozigose c.1080G>A (p.Trp360*) no gene DSF, classificada
como provavelmente patogénica; MYHE var: variante ¢.3010G>T (p.Ala1004Ser) no gene MYHS6, classificada como variante genética de significancia incerta.

fascicular) sejam um critério menor; e (vi) a demonstragao
de uma mutagao patogénica em genes relacionados a
CMA sejam considerados um critério necessario para o
diagnéstico em pacientes com CMA dominante esquerda e
sem envolvimento do VD clinicamente detectavel, porque é
o0 achado mais especifico ligando as caracteristicas fenotipicas
do VE a CMA."®

Realmente, todos os critérios mencionados sdo atendidos
no paciente zero deste relatdrio (exceto mudangas nas IRM,
ja que nao foram realizadas durante o acompanhamento),
confirmando, portanto, o diagnéstico do CMA de
dominancia esquerda.

A CMD ¢ particularmente dificil de distinguir das formas
nao classicas de CMA. Essas duas entidades podem se sobrepor
significativamente, que podem resultar em uma categorizagao
incorreta do diagndstico, como ocorreu provavelmente em
nosso paciente zero. Mutagdes nos genes desmossdmicos sao
relativamente comuns em pacientes com diagnéstico clinico
de CMD, e sdo encontradas mutagdbes em DSP em 3% dos
pacientes com CMD.™

A CMA com dominancia esquerda pode se apresentar, em
uma faixa etdria ampla, geralmente com palpitagoes e perda
de consciéncia. A arritmia ventricular (AV) com morfologia
de BRFD é caracteristica e geralmente fora de proporgao em
relagao ao grau de disfungao do VE.

Palpitagoes, (pré-)sincope e VA estdo presentes em um
estagio inicial da CMA, frequentemente na auséncia de
grandes anormalidades estruturais, conforme observado no
paciente zero e em seu filho.

Estudo de genétipo/fenétipo sugeriram que mutagoes de
DSP sao associadas com um fenétipo grave com risco mais
alto de AV e MSC, e um nivel alto de envolvimento do VE,
particularmente em pacientes com mutagdes, conforme
observado nos pacientes deste estudo. Além disso, alinhado ao
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caso deste estudo, as mutagoes do DSP podem ser associadas
a inversao da onda T nas derivagbes V4 a V6.2

No caso deste estudo, a variante p.Trp360* foi encontrada
no gene DSP. Embora nunca tenha sido descrito na literatura
ou em bancos de dados genéticos, essa mutagao resulta
em uma protefna truncada, que podem se relacionar a um
fendtipo mais agressivo, como visto na familia reportada neste
estudo. Além disso, a andlise de linhagem demonstrou um
padrao de congregacao positivo, ja que a mutagao do DSP
foi identificada apenas nos pacientes afetados, e ndo nos
pacientes com fenétipo negativo, inclusive os idosos.

Este caso mostra a importancia do estudo genético
post-mortem em pacientes com fenétipo de CMD/CMA,
que sofreram MSC antes de que a testagem genética tivesse
sido realizada.
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Introducao

A estenose adrtica é uma doenga valvular cardiaca comum,
geralmente causada por uma doenca degenerativa da valvula
adrtica nos idosos." A estenose adrtica obstrui o fluxo para
a frente do ventriculo esquerdo até a aorta, levando a um
diferencial de pressao entre o ventriculo esquerdo e a aorta
e o0 aumento da pressao do ventriculo esquerdo secundario
a hipertrofia do ventriculo esquerdo. A medida que a doenca
avanga, ela leva a disfuncao diastdlica e sistdlica do ventriculo
esquerdo e a isquemia miocdrdica devido a diminuigao do
fluxo sanguineo corondrio. Entretanto, o choque cardiogénico
secunddrio a estenose adrtica é uma das complicagoes mais
sérias e tem um alto indice de mortalidade devido a seu efeito
terapéutico limitado.? Desde seu inicio em 2002, o implante
percutaneo da valvula aértica (TAVI) se tornou o tratamento
de escolha para pacientes idosos com estenose adrtica
grave e alto risco cirdrgico devido a suas vantagens de ser
minimamente invasivo, circulagdo nao extracorpérea, e boa
eficicia de meio e longo prazo.** Com o desenvolvimento
da tecnologia dos dispositivos e sistemas de transmissao de
baixa resisténcia, o TAVI demonstrou recentemente ser tao
eficiente do que a cirurgia tradicional, mesmo em pacientes
de risco médio.® Entretanto, para pacientes com histérico
médico longo, ele diminuiu significativamente a fragao
de ejecao cardiaca (FE), choque cardiogénico, doenga da
valvula aértica descompensada e complicagbes graves,
tais como a instabilidade hemodindmica intraoperatéria
e arritmia maligna, ainda existem durante a cirurgia com
TAVI, aumentando significativamente o risco de TAVI.
Neste estudo, relata-se um caso de estenose adrtica grave
complicada por choque cardiogénico que foi tratado
com sucesso com TAVI auxiliado pela oxigenagao por
membrana extracorpérea.
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Uma paciente de 64 anos, do sexo feminino, foi
hospitalizada devido a “pressao no peito e fadiga por mais
de 2 meses e agravamento por 3 dias”. Ela tinha histéria
prévia de colecistectomia por 10 anos. O exame fisico na
admissao indicou uma temperatura de 36,8 °C, 18 respiragoes/
minuto, pulso de 46 batimentos/minuto, e pressao arterial
de 136/92 mmHg. A paciente tinha ortopneia. Os sons
pulmonares de ambos os lados eram grossos, e podia ser
ouvido um ronco tmido. O sopro sistélico podia ser ouvido
na auscultacao da vélvula aértica e havia um ligeiro linfedema
em ambas as pernas. Exames laboratoriais mostraram peptideo
natriurético pr6-cerebral N-terminal (NT-proBNP)>25000 pg/
mL, Troponina | (Tnl) 0,12 ug/L. Os indices de fungao
renal e hepatica também aumentaram significativamente.
O ecocardiograma sugeriu estenose aértica grave com
insuficiéncia leve, o gradiente de pressao sistélica maximo era
de 130mmHg e o ventriculo esquerdo foi significativamente
aumentado (LVIDd:58,3mm) com disfuncao diastélica e
sistélica. A FE foi medida em 23,5% pelo método biplanar
(Figura 1). O TC do térax demonstrou exsudato pleural duplo,
edema intersticial pulmonar, efusao encapsulada de ambos os
pulmoes, com insuficiéncia pulmonar. O ECG dinamico de
24 horas sugere o ritmo sinusal com batimentos prematuros
atriais e ventriculares frequentes. Os resultados da aferigao
da pressao arterial ambulatorial demonstrou que a pressao
arterial foi de 96/64 mmHg durante o dia, 98/65 mmHg
durante o dia, e 93/62 mmHg a noite. A avaliacao do TAVI
por imagens dos pacientes, e os resultados demonstraram
estenose adrtica tipica com malformacao bicispide (tipo 0)
e calcificagdo moderada (Figura 2). Os diagnésticos foram
estenose adrtica e choque cardiogénico com uma fungao
cardiaca de classificagaio NYHA IV. O paciente recebeu
cardiotonicos, diuréticos, ventilagao ndo invasiva adjuvante,
mas a insuficiéncia cardiaca e os sintomas respiratérios nao
melhoraram. Considerando que o paciente tinha alto risco
de choque cardiogénico e insuficiéncia cardiaca causada
pela estenose adrtica, ndo houve condigoes de realizacao
de uma cirurgia aberta. O risco da cirurgia TAVI também era
muito alto. Entdo, depois de uma consulta multidisciplinar, foi
proposto um plano de tratamento com cirurgia TAVI auxiliada
por ECMO. A intubagdo traqueal foi inserida sob anestesia
geral. O cateter guia 6F estava intravesical a veia jugular direita,
e, em seguida, o marca-passo temporario foi inserido no
ventriculo direito pelo cateter guia. A artéria femoral direita foi
puncionada com uma agulha de microperfuragao 4F, o cateter,
de 6F a 11F foi utilizado para expandir, e 2 dispositivos de
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Figura 1 - A e B) O ecocardiograma pré-operatorio indicado indicou que o gradiente de pressao e a velocidade da valvula adrtica aumentaram, a abertura
da valvula adrtica se calcificou, e ocorreu estenose adrtica grave.

Figura 2 - Reconstrugéo tridimensional da vélvula adrtica (2A), diametro anular adrtico (2B), altura do dstio corondrio esquerdo (2C), e dstio corondrio
direito (2D).
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fechamento Perclose Proglide (Abbott Vascular, Minneapolis,
MN, EUA) foram inseridos para aplicacao em standby, e, em
seguida, o tubo 18F foi inserido. A oxigenacao por membrana
extracorpérea venoarterial (VA-ECMO) foi realizada
inserindo-se uma canula arterial 1T6F e uma canula venosa 22F
na artéria femoral esquerda e na veia femoral, respectivamente.
O fluxo assistido por circulagdo era de 2,7 L/min,
e a pressao arterial foi mantida em aproximadamente
120 mmHg. Durante a operacgao, € necessario garantir que a
posicao das canulas arterial e venosa esta em boa condicao
para evitar puxdes, dobras, deslocamento e prolapso.
Também ¢é importante observar a cor do sangue e a tensao
do limen, se ha instabilidade no limen, se ha codgulos
sanguineos, e se a hemodinamica estd estdvel durante o
periodo de circulagdo assistida. Um cateter foi colocado
no ventriculo esquerdo via o cateter guia da artéria radial
esquerda e apresentou pressao de VE de 167/25 mmHg
e pressao arterial adrtica de 100/77 mmHg. O fio guia foi
enviado ao ventriculo esquerdo pelo cateter guia 18F e, em
seguida, colocado no baldo Numed 18 mm e expandido
apos definir o ritmo cardiaco temporario em 180 batimentos/
min. Baseado nos dados medidos da reconstrucao de TC,
foi selecionada uma valvula Venus A-Valve de 23 mm (Venus
MedTech, Hangzhou, China). A valvula foi liberada em um
posicionamento preciso e ritmo cardiaco temporario de
160 batimentos/min. Os resultados indicaram que a forma e

a posigao da valvula eram boas, e a angiografia indicou uma
pequena quantidade de vazamento perivascular (Figura 3).

Apés o procedimento, o paciente, confiante no
suporte total do ECMO e de farmacos vasoativos para
manter a hemodinadmica, foi transferido para a unidade
de terapia intensiva (UTI). A hemodinamica do paciente
estava estavel e o ECMO foi retirado 20 horas ap6s a
cirurgia. Devido a atelectasia pré-operatéria e ao edema
pulmonar, a intubagao traqueal foi extraida trés dias ap6s
a operagao. Os sintomas e sinais pés-operatérios do
paciente melhoraram significativamente, os indices de
NT-proBNP, Tnl, e de fungao hepdtica e renal diminuiram
significativamente. O ecocardiograma pds-operatério
indicou uma funcao valvular normal acompanhada de
uma pequena quantidade de vazamento perivalvular.
A velocidade do orificio e o gradiente de pressdo foram
reduzidos significativamente em comparagao aos anteriores
acirurgia, e o FE aumentou para 66% (Figura 4). Devido as
condigoes graves do paciente antes da cirurgia, acamamento
p6s-operatério longo, desnutricao e influéncia de drogas,
ocorreram sintomas pés-operatorios, tais como transtorno
de consciéncia, infeccao pulmonar, e trombose venosa
intermuscular bilateral das extremidades. Pela melhoria
do equilibrio do ambiente interno, nutrigao, exercicios
funcionais anti-infeccao e de reabilitagao pds-operatorio,
o paciente finalmente recebeu a alta com sucesso.

=
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Figura 3 - A) A vélvula utilizada era da China; B) Aortografia antes da dilatagdo do baldo indicou que as artérias corondrias estavam bem desenvolvidas,
e que havia estenose grave da valvula acrtica; C) Aortografia com o baldo totalmente inflado mostrando a paténcia das artérias corondrias esquerda
e direita; D) Aortografia final apés a instalagdo da valvula e dilatagdo demonstrou um bom posicionamento da vélvula e uma pequena quantidade de

vazamento perivalvular.
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Figura 4 - O ecocardiograma pés-operatério indicado indicou que o gradiente de pressao e a velocidade da valvula adrtica melhoraram significativamente.

Discussao

TAVI é uma nova tecnologia para tratamento de doenga
adrtica. Depois de mais de uma década de desenvolvimento,
o TAVI surgiu como uma opgao de tratamento atraente e
menos invasiva para a estenose adrtica grave, e é superior
ao tratamento farmacolégico para pacientes que ndao podem
ser submetidos a cirurgia convencional.”® Com avancos
modernos em equipamentos, o TAVI demonstrou ser tao
eficiente quanto a cirurgia tradicional em pacientes com risco
intermediario.® Entretanto, na pratica clinica, alguns pacientes
foram associados ao FE baixo, ventriculo esquerdo reduzido,
choque cardiogénico, e outros sintomas antes da cirurgia, que,
sem duvidas, aumentaram o risco da cirurgia TAVI. Encontrar
um tratamento seguro e eficiente para esses pacientes com
risco muito alto é sempre um desafio para os cardiologistas.
O ECMO é um dispositivo de suporte circulatério mecanico
que tem sido usado para auxiliar o tratamento adjuvante
do choque cardiogénico e ressuscitacdo cardiopulmonar
causados por varios motivos nos Gltimos anos.” Para pacientes
com instabilidade hemodindmica, o ECMO pode garantir
fluxo sanguineo e suprimento de oxigénio estaveis e, portanto,
tratar a insuficiéncia cardiaca reversivel com eficiéncia.'®
Entretanto, para pacientes com estenose aértica grave com
choque cardiogénico, a experiéncia do ECMO no TAVI é
limitada. Um estudo observacional' examinou os resultados
do TAVI transapical em pacientes com choque cardiogénico e
detectou que a presenga do choque cardiogénico aumentava
significativamente a mortalidade 30 dias apés o TAVI (19%

choque cardiogénico vs. 5% sem choque cardiogénico;
p = 0,02). Entretanto, o indice de mortalidade do TAVI no
grupo com choque cardiogénico ainda era mais baixo do
apos a substituicao de valvula adrtica convencional (19%
vs. 26%), sugerindo que o TAVI pode ser uma opgao de
tratamento vidvel para choque cardiogénico. O paciente
deste estudo apresentou sintomas de choque cardiogénico
grave apos a admissao, tais como hipotensao e ortopneia,
e tinha um alto risco, com classificagao STS de 30,06.
A cirurgia de troca de vélvula aértica tradicional tem um
risco muito alto. Entretanto, a cirurgia TAVI nesse momento
também aumente, sem ddvidas, o risco de instabilidade
hemodinamica intraoperatéria, arritmia maligna e até mesmo
morte sGbita. Além disso, tratamentos conservadores, tais
como cardiotdnicos, diuréticos, e ventilagdo mecanica nao
invasiva ndo conseguiram melhorar os sintomas do paciente,
podendo levar a morte. Portanto, se ocorrer o colapso
circulatério, ou o paciente parecer ser intolerante ao TAVI,
nao se deve hesitar em usar o ECMO. De acordo com nossa
experiéncia prdtica, o uso intraoperatério do ECMO garante a
estabilizagdo da hemodindmica, permite, a expansao repetida
da valvula adrtica doente sem arritmias malignas, tais como
taquicardia supraventricular e fibrilagao ventricular, reduz
significativamente o risco do procedimento do TAVI, reduz
significativamente a irritabilidade cardiaca intraoperatéria
possivel em etapas fundamentais da cirurgia, tais como a
expansao do baldo na vélvula adrtica e a liberagao da valvula
interveniente, e garante efetivamente a seguranga da cirurgia
em pacientes de alto risco. Ao mesmo tempo, para pacientes
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com estenose adrtica grave, a pressao arterial foi melhorada
em niveis diferentes apds a dilatagao do baldo assistida por
ECMO, evitando o risco de colapso circulatério causado
pela dilatagao do baldo em um estado nao protegido desses
pacientes, de forma que os pacientes possam se beneficiar
a0 maximo.

Entretanto, a incidéncia de complicagbes associadas
ao ECMO (tais como isquemia de membros inferiores,
acidente vascular cerebral, lesdo vascular, lesao renal aguda,
sangramento, e infecgdo) é tao alta que é essencial, para o
uso eficiente e racional do ECMO por uma equipe de satide
experiente."? Por outro lado, apés a retirada bem-sucedida
do ECMO, deve-se prestar mais atengao ao controle p6s-
operatério para melhorar os resultados pés-operatérios, tais
como o uso de medicamento para insuficiéncia cardiaca,
intervencdo abrangente em comorbidades, reabilitagao
cardiaca prolongada, e acompanhamento ambulatorial
proximo. O paciente deste estudo apresentou transtorno
de consciéncia pds-operatério, e o TC ndo revelou sinais de
infarto cerebral ou hemorragia cerebral, que poderiam ser
causados pelo uso excessivo de sedativos. Assim, tomamos a
decisao de interromper o uso de sedativos e administramos
terapia neurotréfica. A alta antecipada da unidade de
terapia intensiva pode reduzir a incidéncia de infecgao
cruzada e infecgao iatrogénica apés a operagao. Além disso,
exercicios de reabilitagdo pds-operatdria, tais como, sair da
cama, vibragao pulmonar e drenagem de secrecao também
podem evitar a infecgao pulmonar e a trombose venosa de
membros inferiores.

Concluindo, esta experiéncia pode oferecer uma solucao
para esses pacientes. Entretanto, ainda sdo necessarios
estudos conduzidos com grandes amostras para se encontrar
o melhor tratamento.
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