Adolescente assintomatico com
fortes antecedentes de morte

subita em familiares jovens de
primeiro grau - 2014

Dr. Raimundo Barbosa Barros

Bom dia maestro Andrés

Gostariade ouvir a opinido dos colegas sobre este caso. Trata-se de um adolescente de
13 anos, assintomatico (joga futebol) com importante histéria familiar de morte subita (pai
sofrera morte subita aos 28 anos no banheiro, irma aos 9 anos durante o0 sono e um irméao
com 17 anos). Este ultimo,foi realizada uma autopsia que revelou anomalia na artéria
coronéria direita (em anexo relatorio do estudo).

ECO normal;
Holter normal.
Adjunto 2 ECGs.

Pergunta: Quais seriam 0s proximos passos adequados aserem seguidos num caso como
este?

Um abraco

Raimundo Barbosa-Barros M.D. Fortaleza Brasil

ECG-1 CONVENTIONAL 12-LEAD



ECG-2MODIFIEDPRECORDIAL LEADS:

RIGHT PRECORDIAL LEADSAT HIGHER INTERCOSTAL SPACE POSITIONS: V1H-
V2H-V3H;



OPINIONES DE COLEGAS

Prezados Edgardo. El Potro e Maestro The Fox e demais foristas

N&o me impressiona padrdo Brugada. A histéria E IMPRESSIONANTE para canalopatias
como a familia de SQTS ja discutida anteriormente em nosso Forum, mas o QT € normal
nestes ECGs,. A anomalia de coronéria direita relatada (ndo veio o resultado da autépsia
mas para causar morte subita pensaria em Tronco coronario Unico do Seio Adrtico Direito
com Alcapa - Coronaria Esquerda com trajeto inter aortico-pulmonar). O ECG com V1, V2
e V3 altas ndo muda muito o padréo para sugerir Brugada.- Javier com a palavra - exceto
gue evidencia melhor uma alteracéo no final de J/ST de V!que poderia configurar uma
onda Epsilon para ARVD

AbraCos
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Hola querido Raimundo: presenta en RS de 78 por minuto con eje electrico 80°. En V1y
V2 un patrén de rSR' con T negativa, no logro medir por la definicion si presenta un
aumento de la duracion del QRS con respecto a V5 y V6. El intervalo QTc es normal.

Frente a los fuertes antecedentes familiares positivos y MS en el suefio uno con este ECG
sospecharia de un patrén de Brugada tipo | espontaneo asintomatico, confirmaria la
sospecha diagndstica ya que no encuentro retraso de las fuerzas finales en V5y V6 que
corroboren la presencia de BIRD, si no es por habito longilineo del paciente, y el angulo
de Chevalier que no logro medir por la escasa definicion al aumentarlo, pero me
impresiona positivo lo llego a mdir en V1y V2 en 67° y también en AVR. Obviamnete
descartaria Chagas.

No tiene incidencia familar la asociacion de malformaciones coronarias o al menos no
esta descrito hasta el momento pero seria interesante previo a otras pruebas la
realizacion de una ergometria, complementaria con ECO y observaria la derivacion V1 en
el suefio si magnifica el patrén de Brugada o presenta bradicardias extremas. No



encuentro motivos para RNM cardiaca pero no la descartaria si el eco es normal para
descartar ARVD, seria un complemento que puede 0 no sumar a los diagndsticos
diferenciales.

Mi impresion es que se trata de un patrén de Brugada tipo | espontaneo, los demas
estudios y la prueba de ajmalina que seria la prueba final para evidenciar con claridad si
se trata de un Brugada o de una fenocopia. El estudio genético no aportara a la
estratificacion de riesgo, si a confirmar el diagndstico y realizar screning familar.

Hace poco una controversia de Viskin y Brugada restaba valor al estudio electrofisiologico
para estraticar riesgo de MS.

Si confirma el diagnéstico y no se trata de una fenocopia (remitir a Adrian en este caso),
se trata de un paciente asintomatico.

Alli se encontrara con el dilema de un Brugada asintomatico con antecedentes familiares
positivos. Si me pregunta, no relizar deportes. Pero no me convence CDI profilactico, a
pesar de los antecedentes familiares, segun las guias tendria que colocarle un CDI
profilactico, la opcién seria evitar medicamentos que puedan bloquear los canales de Na y
consultaria con Sami Viskin si lo considera un paciente que podridéa beneficiarse con
guinidina, se que faltan estudios prospectivos que lo avalen pero los trabajos realizados
por Sami nos dan una nueva herramienta para la prevencion de MS en los pacientes con
patron de Brugada asintomatico.

Un cordial saludo

Martin Ibarrola

Querido Martin otra cosa que a mi juicio no tiene pie ni cabeza en lo que expresas es lo
siguiente: tu escribes textualmente:

"Frente a los fuertes antecedentes familiares positivos y MS en el suefio uno con este
ECG sospecharia de un patron de Brugada tipo | espontaneo asintomatico"

Que tenga fuertes antecedentes familiares de MS y que una de las muertes en familiar
jovende primer grado tenga ocurrido durante el suefio son elementos sugestivos de
Brugada. Mas los 2 ECGs en ninglin momento se ve el patrén tipo 1 ESPONTANEO. ¢ Por
gué dices que sospecharias de un patron Brugada tipo 1 espontaneo? O tiene o no tiene
€s0 no se sospecha. Me temo que quisiste expresar alguna otra cosa y te salié esta
incongruencia incomprensible. ¢Quisiste decir que harias prueba farmacologica para ver



si se desenmascara? Espontaneo es cuando el patron esta presente sin la accion de
drogas. En este caso en ninguno de los 2 ECGs esta presente el patron tipo 1.

Andrés R. Pérez Riera

Las anomalias coronarias constituyen el 2,2% de las cardiopatias congénitas. De ellas, la
mas frecuente es el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda a partir del tronco de
la arteria pulmonar, también conocido como sindrome de Bland-White- Garland. Las
manifestaciones clinicas se derivan de la isquemia miocardica secundaria a la creacion de
una derivacion arteriovenosa . Existen formas infantiles con una tasa de mortalidad
elevada por insuficiencia cardiaca grave. En edades posteriores de la infancia o en la
edad adulta suelen presentarse como infarto de miocardio, arritmias, muerte subita o
signos de insuficiencia cardiaca progresiva . Existen varias estrategias de abordaje
quiragico, siendo de eleccion la reimplantacion directa de la arteria coronaria izquierda en
la aorta. Una técnica alternativa es la creacion de un tanel intrapulmonar (intervcencion de
Takeuchi).

Referencia: Isquemia coronaria secundaria a anomalias cong’rnitas de las arterias
coronarias. Arce Cassa, Concheiro Guisan, F.J. Cambra Lassaosa, M. Pons Odena, A.
Palomeque Rico, C. Mortera Perez.

Saludos

Eduardo Quifiones




Andrés,

Es cierto que no habia logrado observar el electro basal sin precordiales altas y no es un
tipo | espontaneo de acuerdo a lo que observo en este. Pero si mi diagnostico presuntivo
es el de una canelopatia.

Me llama la atencién al realizar precordiales altas si presenta un patron rsR' que no se
evidencia en el ECG basal y mido el &ngulo y puede que me equivoque pero me da 67°.
¢, Si el error esta en mi medicién? jes lo mas probable!

Si Ud plantea origen anémalo de arteria coronaria obviamente la direccion es otra deberia
realizarle una angiotomografia o una CCG y descartar la misma previo a mi impresiéon
diagnostica.

La prevalencia de anomalias coronarias en la poblacién no supera el 0,61% en pacientes
sometidos a la misma, me parece brillante plantee una asociacion familiar y comparto que
asi se aprende y se investigan nuevas asociaciones, entonces su secuencia seria la de
primero descartar una anomalia coronaria por lo que interpreto.

Encantado de recibir la informacién de Raimundo de una malformacion coronaria,
obviamente se merecera un reporte de caso.

Un abrazo

Martin Ibarrola

Queridos colegas Realmente el caso merece mucha atencién y cuidado. Es un
adolescente con pesados antecedentes familiares de muerte subita en familiares jovenes
de primer grado (3 integrantes de la familia murieron subitamente siendo que en uno la
autopsia revelo origen anomala de la coronaria (ALCAPA) lo que nos obliga a realizar
estudios de rastreamiento en forma obligatoria mismo que el adolescente sea
asintomético y sus 2 ECG sean absolutamente normales. Realmente el trazado realizado
con las precordiales derechas altas no tiene nada de patrén Brugada tipo 2, apenas un
patron trifasico normal con r final pequefa y de &ngulo agudo inocente y el intervalo QT es
normal tanto en precordiales derechas como izquierdas, asi como la duracion del QRS.



No se observa R prominente en aVR ni QRS fragmentado o Tpeak-Tend prolongado. La
muerte de la hermana ocurriera durante el suefio lo que nos obliga a no descartarla
posibilidad de mutacién en el gen SCN5A sea Brugada o LQT3 oculto.

La pregunta de Raimundo es concreta:¢, Cuales son los pasos que debemos dar en este
caso concreto?

Propongo la realizaciéon de los siguientes examenes complementarios:

1. ECG de alta resolucién (“ECG de seiiales promediadas”): examen barato, no
invasivo y de elevado poder preditivo en caso de Brugada. La presencia de
potenciales tardios (LPs) es de gran utilidad en la identificacion de pacientes
Brugada con alto riesgo. Mas todavia si en el centro de Raimundo se pudiera hacer
LPs con variaciones circadianas. En un reciente trabajo, 25 voluntarios sanos
(controles) fueron comparados con pacientes Brugada. Los pacientes con SBr,
presentaron LPs con periodicidad circadiana apreciable asi como aumento en
duracion filtrada QRS (fQRS) y la duracion de la sefial de terminal de baja amplitud
<40 mV (LAS40) aumentaron, mientras raiz cuadrada de los 40ms terminales fQRS
(RMS40) disminuy6 durante la noche en comparacion con el dia. Los voluntarios no
mostraron esta periodicidad tal circadiana.(1) Si el ECG-AR resultara normal sin
Lps se haria acompafiamiento clinico. Si LP sestan presentes sugiero prueba
farmacologica con ajamlina en ambiente apropiado. Los criterios de positividad en
el ECG de seial promediada son:

* Root Mean Square (RMS):La amplitud media de los 40 ms finales del complejo
QRS, filtrados < 25microvolts. Valor normal: > 25 microvoltios (mV).

« Amplitud de la sefial baja (LAS): El componente terminal de amplitud baja del
complejo con una amplitud de menos de 40 mV excede 40 milisegundos. Duracion
total de las sefales eléctricas de baja amplitud superior a 40 mV hasta el final del
complejo QRS filtrado. Valor normal: inferior a 40mV si se utilizan de 25 a 250Hz
filtros y menores de 35 afios si se utilizan filtros de 40 a 250Hz.

* QRSD: Duracién total del complejo QRS filtrado en ausencia de bloqueo de rama
(QRSD) > 114 ms (0 120 ms).

2.Teste de esfuerzo: también puede tener algun valor en caso de Brugada y en
otras canalopatias sin cardiopatia estructural La prueba de esfuerzo o
ergometria pueden revelar mejora repolarizaciéon durante el esfuerzo, como
consecuencia de los aumentos del tono adrenérgico y la consecuente
disminucién del tono vagal, ya que la fase 1 canal Itol se vuelve menos
prominente durante altas frecuencias cardiacas, lo que lleva a una
disminucién en el la elevacién del punto J y del segmento ST, y menor
incidencia de arritmias ventriculares. En la fase de recuperacion, cuando el
tono vagal aumenta la elevacidén del ST, se hace mas evidente lo que se



podria simular una corriente de lesién subepicardica, (3)El aumento en la
elevacién del segmento ST durante la recuperacién es especifico de los
pacientes Brugada y puede ser un preditor de pobre prondstico en especial
en pacientes con sincope o asintomatico (4)

3. Ecocardiograma transtoracico con Doppler: serviria para confirmar ausencia
0 no de cardiopatia estructural y ademas es relevante si estuviéramos ante una
forma oculta de ALCAPA, la cual cuando ha superado la edad infantil puede tener
ECG normal.Imagenes de la ecocardiografia y Doppler demuestran en caso de
anomalia de coronaria asintomatica lo siguiente:

(1) signos directos: el ostium coronario anormal nasciendo del tronco pulmonar con
flujo retrogrado de la arteria coronaria y

(2) signos indirectos: abundantes colaterales septales intercoronarias con flujo
anterégrado (ARCAPA) o flujo retrégrado (ALCAPA) y la dilatacién de la coronaria
contralateral. (2). Como Raimundo ha comentado que el ECO era normal
sugerimos la repeticion del método procurando ahora lo comentado. Como expresé
recientemente se postula el valor del rastreamiento de rutina en familiares de
ALCAPA (5) como en este caso.

4. Rastreamiento “Screening” electrocadiografico y genético del probando y
todos los componentes de la familia que eventualmente podria dar alguna luz
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Andres R. Perez-Riera

Aduendum: As anomalias das artérias coronarias sdo uma entidade rara e sua verdadeira
incidéncia na populagéo em geral continua por definir. Na sua maioria apos certa idade
sao assintomaticas; no entanto, constituem a segunda o terceira causa de morte subita no
atleta jovem, aparentemente saudaveis. a AngioTC e a RM, permitem o diagnéstico e a
caracterizacdo nao invasiva desta patologia em forma conclusiva o que eu proporia neste
caso também

Hola saludos a todos los foristas .... muy interesante el caso ...mi duda es .. ¢no

tendriamos manifestaciones electrocardiograficas, en el caso de arteria coronaria
anomala, como ondas Q profundas en laterales altas en DI y aVL y cara inferior?
Disculpen la pregunta Y agradezco que me aclaren

Marilina Ortega

Mi querido Maestro Andres

N&o sei se chegou até o amigo nossa observacao de uma possivel onda épsilon nos
ECGs deste paciente inclusive com imagem enviada e setas apontando. Gostaria de ouvir
sua resposta

Adail






