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RELATO DO CASO

ANAMNESE:

Crianca do sexo feminino, 7 anos parda, natural da cidade de Sao Paulo e procedente da
cidade de Diadema integrante do grande Séo Paulo, Brasil.

Avé materna relata que a crianca é portadora de sopro cardiaco detectado desde o
nascimento e acompanhado de cianose generalizada.

Iniciou acompanhamento com cardiologista, porém, com um ano de idade, devido a
problemas socio-familiares, o patrio poder ficou a cargo da avo materna a qual
interrompera 0 acompanhamento médico cardiolégico por considerar ser 0 sopro inocente
e a cianose normal da raca.

Ha dois meses, a crianca apresentou crise de acentuagdo da cianose (hipdxia), sem
sequelas. A partir de entdo, com 7 anos de idade procurou servi¢co cardiologico.

ANTECEDENTES PESSOAIS:

Demorou a chorar, cianose desde o nascimento que se intensifica com o choro e aos
médios esforcos com interrupcdo as mamadas.

Nega palpitacdes; sudorese excessiva ou sincopes.

Desenvolvimento Neuro-Psico-Motor Adequado (DNPM): adequado, vacinagao em dia,
padrdo alimentar razoavel.

Nega doencas infecto-contagiosas e/ou infeccdes respiratorias de repeticédo ou
internacdes. Atualmente, cansaco aos médios esfor¢cos. Cianose generalizada constante.
Crise hipoxica ha dois meses.

ANTECEDENTES FAMILIARES:

Méae: teve 10 gestacOes para 6 e quatro abortos. N&o cria os filhos (doacéo).



Pré-natal incompleto, tabagista: +/- 20 cigarros/dia, nega uso de drogas na gestacao,
exposicao a Raios-X, consanguinidade, diabetes, hipertenséo e cardiopatias de um modo
geral.

Avo6 desconhece o estado de salde dos irmaos.

EXAME FISICO:

Bom estado geral, hidratada, corada, eutérmica, eupnéica, ativa, cianose labial e de
extremidades ++/+++/4; 23,8Kg e 1,21m.

Pulsos periféricos presentes e simétricos, FC: 80 bpm; PA: 110 X 60 mm Hg FR: 18 ipm;
Pulmdes: MV + bilateralmente, sem ruidos adventicios.

Precordio: normocinético, ictus nao visivel e palpavel no 4to/5to espaco intercostal
esquerdo por dentro da linha hemi-clavicular. Sem frémitos.

Ausculta cardiaca: Ritmo regular, em dois tempos, primeira bulha normo/hiperfonética (T1
> M1); segunda bulha anica, hiperfonética ++/4; auséncia de B3 ou B4. Sopro sistolico
ejetivo ++/4 na borda esquerda alta do esterno.

Abdome: plano, flacido; figado palpavel um centimetro do reborde costal direito, baco néo
palpavel e ruidos hidro-aéreos presentes.

Membros inferiores com BPP, sem edemas.
Neurologicamente: ndn.

ECG Numero 1 (ver abajo)

Nome: RCPL; Idade: 7 anos; Sexo: feminino; Raca: parda; Peso: 23.800Kg;
Altura: 1.21m;

Data: 18/08/2003; Hora: 14,30h; Medicacdo em uso: nhada consta.
Diagnostico Clinico: Pentalogia de Fallot (Tetralogia + CIA)

Diagnostico eletrocardigrafico

Ritmo: sinusal; FC: 75bpm; Onda P: SAP: + 380 para frente; Duracdo: 80ms;

Voltagem: 1mm; Aspecto: arredondada; PR: 167ms; QRS: SAQRS: - 1910: extremo
desvio no quadrante superior direito ; Duragdo do QRS: 79ms (normal). Na derivagao V1
onda R ampla monofasica com entalhe no pé da rampa ascendente e abrupta transicdo
de V1 para V2: complexos QRS predominantemente positivos em V1 para complexos do
tipo rS em V2. O sinal é considerado caracteristico da tétrade de Fallot e esta presente
em aproximadamente em 48% dos casos nesta entidade (10). A hipertrofia predominante



da porc¢éao latero-postero-basal do ventriculo direito e da crista supraventricularis € a
responsavel pela subita mudanca na polaridade de V1 para V2.

Em criancas entre 3 e 8 anos deve observar-se progressivo aumento da voltagem do R
V1 até V5 e concomitante diminuicdo do S até V6 "progressao adulta” da relacdo R/S nas
precordiais. Este fato esta ausente.

Precordiais esquerdas V5-V6: complexos QRS predominantemente negativos. Em 75%
dos casos de T4F observamos o padréo rS ou RS nestas derivagoes.

A voltagem da onda R em V5 é de 8,5mm. Em criangas entre 3 e 8 anos a voltagem
média da onda R em V5 é de 21mm.

Em V6 a voltagem da onda R € de 2,5mm. Em criangcas normais nesta faixa etaria a
voltagem da onda R € de 14mm.

ST/T: SAT 2270 no PF e para tras no PH ( onda T negativa em V2); QT: 380ms;
QTc: 424ms (normal).

Conclus&o: Sobrecarga ventricular direita sistolica de adaptacédo: SAQRS com extremo
desvio no quadrante superior direito, onda R monofasica de grande voltagem e com
entalhe inicial em V1 e complexos predominantemente negativos em V5-V6 do tipo qrS.

ECG Numero 2 (ver abajo)

Pds-Operatorio Imediato

Nome: RCPL; Idade: 7 anos; Sexo: feminino; Raca: parda; Peso: 23.800Kg;
Altura: 1.21m.

Data: 26/08/2003; Hora: 20,24h; Medicacdo em uso: nada consta.
Diagnostico eletrocardigréfico

Ritmo: sinusal; FC: 118bpm; Onda P: SAP + 300; Durac&o: 80ms; Voltagem: 0.8mV:;
Aspecto: arredondada; PR: 130ms; QRS: SAQRS: - 2220; Durac¢&o do QRS: 116ms
(prolongado). ST/T: + 880; QT: 359 ms. QTc : 503ms. (prolongado).

Conclusao :

1) Morfologia de blogueio incompleto de ramo direito, com a totalidade dos critérios do
Blogueio Divisonal Antero-Superior do ramo Direito (BDASD) (11) : gR em V1, rsR' em V2-
V3; Sl > SlIl; gR em aVR com onda R final proeminente e empastada, extremo desvio do
SAQRS no quadrante superior direito (entre - 450 e + - 1800 (- 2220); duracgéo do QRS <
120ms (116ms) e onda S em V5-V6.

2) Padrao fenotipico de repolarizacéo ventricular Brugada tipo 1: supradesnivelamento
do ponto J e segmento ST=ou >2mm (0.2 m V), de convexidade superior de V1 a V3
("coved type") seguido de onda T negativa;

3) QTc: prolongado para a frequiéncia cardiaca: 503ms.



ECOCARDIOGRAFIA:

*Situs solitus. Levocardia. Levoapex. Conex&o atrioventricular é do tipo biventricular
concordante. Concordancia ventriculo-arterial. Presen¢a de comunicacgdo interatrial tipo
fossa oval (=15mm), com fluxo da esquerda para a direita.

Valvas atrioventriculares anatomicamente normais e sem disfuncdes.

Amplo defeito do septo interventricular do tipo mal alinhamento subadrtico, com aorta
cavalgando o septo em menos de 50% e fluxo bidirecional com predominio esquerda para
direita.

Céamaras esquerdas de dimensdes normais e direitas com dilatagdo moderada.

Ventriculo direito: hipertrofia concéntrica de grau importante; desvio antero-superior do
septo infundibular, causando estreitamento importante na VSVD.

Valva pulmonar: folhetos espessados e anel valvar hipoplasico de 7,7mm. O gradiente
infundibulo-valvar maximo foi de 96 mmHg.

Tronco pulmonar e artérias pulmonares direita e esquerda hipoplasicos, mas confluentes.
Artéria pulmonar direita = 6,2mm; Artéria pulmonar esquerda = 9,4mm. Presenca de fluxo
em artéria pulmonar esquerda sugestivo de canal arterial pequeno.

Valva aortica normal.
Arco aortico para a esquerda. a

Diagnostico ecocardiografico: Tetralogia de Fallot com estenose infundibulo-valvar
importante associada a comunicagéao interatrial (pentalogia de Fallot).

Discussdo: A subita mudanca do ECG no pds-operatorio imediato onde fora realizado um
corte na VSVD (ventriculotomia direita) na regidao onde se encontra a divisdo subpulmonar
ou superior do ramo direito originou a presenca de um BIRD. O corte realizado na VSVD
provavelmente ocasionou algum grau de isquemia no ventriculo direito. Varios trabalhos
mostram que infartos agudos ou isquemia envolvendo a VSVD podem conduzir a
supradesnivelamento do ponto J e segmento ST semelhante a sindrome de Brugada (1-2)

Surawicz et al (3) referem circunstancias semelhantes durante o procedimento de
angioplastia por ocluséo transitoria do ramo ventricular que da suprimento sanguineo a
VSVD (artéria descendente anterior) com recuperagao espontanea apos a recanalizacao.
Este padrdo Brugada simile é resultado depressao do canal lento de ICa2+-L (4) e
ativacdo do canal IK-ATP durante a isquemia (5) ou induzida por predominio do tono
vagal o que explica a maior ocorréncia dos eventos taquiarrimicos durante o repouso
noturno na sindrome de Brugada. O mesmo fen6meno tem sido descrito na angina
variante vasoepastica quando a artéria coronaria comprometida é aquela que irriga a
regido da VSVD (6). Ha referéncias de coexisténcia de ambas entidades (7).

OS COMPONENTES DO SISTEMA HISIANO DIREITO



Pela sua topografia os bloqueios do ramo direito ou do sistema hisiano direito podem
ocorrer no septo em antes da divisdo do ramo (His direito e tronco do ramo) ou na parede
livre do ventriculo direito quando j4 o ramo se ha dividido.

A) NO SEPTO INTERVENTRICULAR - NA PORCAO DIREITA DO FEIXE DE HIS
1) Porgédo penetrante direita;

2) Porgao ramificante direita.

- NO RAMO DIREITO PROPRIAMENTE DITO: composto de 3 porg¢oes:
3) Troncular, proximal ou do septo membranoso: BRDT.

Bloqueios localizados nas regides 1 (penetrante direita do feixe de His), 2 (ramificante
direita do feixede His) e 3 sdo denominados PROXIMAIS OU TRONCULARES.

4) Média, intramiocardica ou mimeética;

5) Inferior, distal ou moderator band.

Blogueios nos niveis 4 e 5 s&o denominados PERIFERICOS.

B) BLOQUEIOS LOCALIZADOS NA PAREDE LIVRE DO VENTRICULO DIREITO
.Os mesmo podem ser :

6 A) Bloqueio do Ramo Direito Parietal ou Global

6 B) bloqueios divisionais, fasciculares, parciais, do Purkinje da parede livre do ramo
direito ou Atrasos Finais de Conducao (AFC),.

6 A) Bloqueio do Ramo Direito Parietal ou Global

Bloqueios no nivel 6 (na parede livre do VD), quando comprometem as trés divisdes
concomitantemente (6A), sdo denominados Bloqueios Completos Divisionais do Ramo
Direito Globais (BCRDG). Esta situacdo a encontramos em forma caracteristica no pos-
operatorio de Tétrade de Fallot (T4F) e da comunicacéo interventricular (CIV) que tiveram
por via de acesso a parede livre do VD (ventriculotomia direita ampla). Nestes casos, a
incisd@o cirurgica compromete globalmente o Purkinje parietal do ramo direito causando
em 80% a 95% dos casos o tipico padrao de BCRD (8-9-10). Os bloqueios seletivos no
territério de uma das trés divisdes do ramo direito na parede livre: (6B: I, Il ou Ill) sdo
denominados Atrasos Finais de Conducéo (AFC). Ou BLOQUEIOS DIVISIONAIS DO
RAMO DIREITO NA PAREDE LIVRE DO VENTRICULO DIREITO.

O tronco do ramo direito do feixe de His, ao atingir o apéx do ventriculo direito na base do
musculo papilar da tricispide divide-se na parede livre em trés divisfes (falsos tenddes)
ou contingentes de fibras:

) DIVISAO ANTERO-SUPERIOR OU SUBPULMONAR DIREITO(DASD);
II) DIVISAO INFERIOR DO RAMO DIREITO;



) DIVISAO MEDIA DO RAMO DIREITO.

Eletrovetorcardiograficamente, este diagndstico é sempre apenas de suspeita, uma vez

que, 0 Unico elemento constante é a presenga do Atraso Final de Conducgéo localizado a
direita, na porcéo superior (6Bl), inferior (6BIII) OU média (6Bll), o qual pode ou ndo ser
consequéncia de verdadeira alteracdo drométropa.

Na maioria dos casos, os AFC representam variantes normais e sua importancia e
interesse clinico, radicam no fato que podem originar padrdes eletrovetorcardiograficos
facilmente confundiveis com:

1)  Os Bloqueios Divisionais Esquerdos: Blogueio Divisional Antero-Superior Esquerdo
(BDASE) e Bloqueio Divisional Péstero-Inferior Esquerdo (BDPIE);

2)  Areas eletricamente inativas (pseudo-areas eletricamente inativas) tanto da parede
anterior quanto da inferior.

Estes fatos fazem relevante a necessidade da perfeita caracterizacéo e individualizacao.

Em nosso caso, o cirurgido realizou um corte econdémico limitado a regido subpulmonar
da via de saida do ventriculo direito onde se encontra a divisdo superior ou subpulmonar
que justificaria em nosso entender o aparecimento de um BIRD com caracteristicas de
BDASD e nédo de um BCRD por nédo ter secionado as trés divisbes ao mesmo tempo.

Em concluséo, o fendtipo Brugada encontrado estaria justificado pela lesdo ou isquemia
secundario corte na VSVD e o componente da morfologia de BIRD pela afetacdo da
divisdo superior do ramo direito ocasionando um BDASD.

Referente ao discreto prolongamento do intervalo QTc (503ms) mesmo admitindo que na
sindrome de Brugada o intervalo QTc é normal, ha referéncias de eventual existéncia de
discreto prolongamento (11).
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ELETROCARDIOGRAMA PRE-OPERATORIO:

Nome: RCPL; Idade: 7 anos; Sexo: feminino; Raca: parda; Peso: 23.800Kg; Altura: 1.21m;
Data: 18/08/2003; Hora: 14,30h; Medicacao em uso: nada consta.
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Diagnostico eletrocardigrafico

Ritmo: sinusal; FC: 75bpm; Onda P: SAP: + 380 para frente; Duracdo: 80ms; Voltagem: 1mm;
Aspecto: arredondada; PR: 167ms; QRS: SAQRS: - 1910: extremo desvio no quadrante superior
direito ; Duracdo do QRS: 79ms ( normal). Na derivacdo V1 onda R ampla monofasica com entalhe
no pé da rampa ascendente e abrupta transicao de V1 para V2: complexos QRS predominantemente
positivos em V1 para complexos do tipo rS em V2. O sinal é considerado caracteristico da tétrade
de Fallot e esta presente em aproximadamente em 48% dos casos nesta entidade10. A hipertrofia
predominante da porc¢ao latero-postero-basal do ventriculo direito e da crista supraventricularis é a
responsavel pela stibita mudanga na polaridade de V1 para V2.



Em criangas entre 3 e 8 anos deve observar-se progressivo aumento da voltagem do R V1 até V5 e
concomitante diminuicdo do S até V6 “progressao adulta” da relacdo R/S nas precordiais. Este fato
esta ausente.

Precordiais esquerdas V5-V6: complexos QRS predominantemente negativos. Em 75% dos casos
de T4F observamos o padrao rS ou RS nestas derivagoes.

A voltagem da onda R em V5 é de 8,5mm. Em criangas entre 3 e 8 anos a voltagem média da onda
R em V5 é de 21mm.

Em V6 a voltagem da onda R é de 2,5mm. Em criangas normais nesta faixa etdria a voltagem da
onda R é de 14mm.

ST/T: SAT 2270 no PF e para tras no PH ( onda T negativa em V2); QT: 380ms; QTc: 424ms
(normal).

Conclusdo: Sobrecarga ventricular direita sistélica de adaptacio: SAQRS com extremo desvio no
quadrante superior direito, onda R monofasica de grande voltagem e com entalhe inicial em V1 e
complexos predominantemente negativos em V5-V6 do tipo qrS.

ELETROCARDIOGRAMA POS-OPERATORIO IMEDIATO:

Nome: RCPL; Idade: 7 anos; Sexo: feminino; Raca: parda; Peso: 23.800Kg; Altura: 1.21m.
Data: 26/08/2003; Hora: 20,24h; Medicagdo em uso: nada consta.
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Diagnostico eletrocardigrafico

Ritmo: sinusal; FC: 118bpm; Onda P: SAP + 300; Duracdo: 80ms; Voltagem: 0.8mV; Aspecto:
arredondada; PR: 130ms; QRS: SAQRS: - 2220; Duracgdo do QRS: 116ms (prolongado). ST/T: +
880; QT: 359 ms. QTc : 503ms. (prolongado).

Conclusao :



Morfologia de bloqueio incompleto de ramo direito, com a totalidade dos critérios do Bloqueio
Divisonal Antero-Superior do ramo Direito (BDASD) 11 : gR em V1, rsR’ em V2-V3; SII > SIII;
gR em aVR com onda R final proeminente e empastada, extremo desvio do SAQRS no quadrante
superior direito( entre — 450 e + - 1800 ( - 2220 ); duracao do QRS < 120ms ( 116ms) e onda S em
V5-V6.

Padrao fenotipico de repolarizagdo ventricular Brugada tipo 1: supradesnivelamento do ponto J e
segmento ST= ou > 2mm (0.2 m V), de convexidade superior de V1 a V3 ( “coved type”) seguido
de onda T negativa;

QTc: prolongado para a freqiiéncia cardiaca: 503ms.



