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Canalopatias na Canalopatias na 
População Pediátrica População Pediátrica 

A morte súbita cardíaca repr
crianças entre 1 e 13 anos. 

Circulation 2007;115;2042-2048

Canalopatias na Canalopatias na 
População Pediátrica População Pediátrica 

epresenta 19% das MS em 
crianças entre 1 e 13 anos. 



Charles I. Berul, MD,* George F. Van Hare, MD,†‡ Naomi J. Kertesz, MD,

Kathryn K. Collins, MD,‡ Bryan C. Cannon, MD,§ Mark E. Alexander, MD,*John K. Triedman, MD,* Edward P. Walsh, 

MD,* Richard A. Friedman, MD§

Boston, Massachusetts; Palo Alto and San Francisco, California; and Houston, Texas

31%31%

Charles I. Berul, MD,* George F. Van Hare, MD,†‡ Naomi J. Kertesz, MD,§ Anne M. Dubin, MD,†Frank Cecchin, MD,

Mark E. Alexander, MD,*John K. Triedman, MD,* Edward P. Walsh, 

Boston, Massachusetts; Palo Alto and San Francisco, California; and Houston, Texas



Electrical Diagnoses of Pediatric ICD Recipients With Structurally Normal Hearts

Charles I. Berul, MD,* George F. Van Hare, MD,†‡ Naomi J. Kertesz, MD,

Kathryn K. Collins, MD,‡ Bryan C. Cannon, MD,§ Mark E. Alexander, MD,*John K. Triedman, MD,* Edward P. Walsh, 

MD,* Richard A. Friedman, MD§

Boston, Massachusetts; Palo Alto and San Francisco, California; and Houston, Texas

Electrical Diagnoses of Pediatric ICD Recipients With Structurally Normal Hearts

Charles I. Berul, MD,* George F. Van Hare, MD,†‡ Naomi J. Kertesz, MD,§ Anne M. Dubin, MD,†Frank Cecchin, MD,

Mark E. Alexander, MD,*John K. Triedman, MD,* Edward P. Walsh, 

Boston, Massachusetts; Palo Alto and San Francisco, California; and Houston, Texas



Síndrome do Qt longoSíndrome do Qt longo

Autossômica dominante com penetrância variável

Adolescência 

Torsades de pointes

Paciente jovem 1/2500

Schwartz: Curr Opin Cardiol, Vol23(3).2008.184–191

Síndrome do Qt longoSíndrome do Qt longo

Autossômica dominante com penetrância variável
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Síndrome do Qt longoSíndrome do Qt longo

QTL1, QTL2, QTL3 sao r
90% de todos os casos

Síndrome do Qt longoSíndrome do Qt longo

o responsáveis por mais de 



Onda T diferentes em 

membros da mesma familia



Syndrome

5 X 1

13 vezes maior



TratamentoTratamento

Intervenção anti-adrenérgica (LQT1 e 2)

Beta-bloqueador ( propranolol , nadolol, atenolol)

Simpatectomia 

Bloqueadores de canais de sódio Bloqueadores de canais de sódio 

Mexiletine e flecainide

TratamentoTratamento

(LQT1 e 2)

bloqueador ( propranolol , nadolol, atenolol)

Bloqueadores de canais de sódio (LQT3) Bloqueadores de canais de sódio (LQT3) 
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Autossômico dominante com baixo grau de 

Síndrome QT curtoSíndrome QT curto

Autossômico dominante com baixo grau de 
penetrância

Predominio do sexo masculino

30% dos paciente podem apresentar FA 

Morte súbita por Taquicard

Cardiology Journal 2013, Vol. 20, No. 5, pp. 464–471 

Autossômico dominante com baixo grau de 

Síndrome QT curtoSíndrome QT curto

Autossômico dominante com baixo grau de 

Predominio do sexo masculino

30% dos paciente podem apresentar FA 

rdia Ventricular Polimórfica.





Síndrome QT curtoSíndrome QT curto

Pico de incidência de PCR
(4%). 

Apresentam 1,3% de risco
anos de idade.anos de idade.

Síndrome QT curtoSíndrome QT curto

R no primeiro ano de vida 

risco de MSC entre 20 e 40
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Síndrome QT curtoSíndrome QT curto

TRATAMENTO:

FARMACOLÓGICO   

Síndrome QT curtoSíndrome QT curto

FARMACOLÓGICO   X CDI 



Síndrome de BrugadaSíndrome de Brugada

Autossômica dominante

Mutação do Gene SCN5A 

A mutação neste gene esta presente em 20A mutação neste gene esta presente em 20
dos casos

Síndrome de BrugadaSíndrome de Brugada

Autossômica dominante

Mutação do Gene SCN5A 

A mutação neste gene esta presente em 20-30% A mutação neste gene esta presente em 20-30% 







Síndrome de BrugadaSíndrome de Brugada

Prevalência de 0,0098% na população pediátrica 

Prevalencia de sexo ?

77% dos doentes a PCR é 
doença. doença. 

13% dos pacientes podem 
Atrial

PACE 2006:29;1130-1159

Síndrome de BrugadaSíndrome de Brugada

revalência de 0,0098% na população pediátrica 

 é a primeira manifestação da

m apresentar FA ou Flutter 



BrSBrS e Síndrome Febrile Síndrome Febrile Síndrome Febrile Síndrome Febril

Pediatrics 2007;119;e1206-e1211





Síndrome de BrugadaSíndrome de Brugada

Tratamento: 

CDI 

Antiarrítmicos:Antiarrítmicos:

Síndrome de BrugadaSíndrome de Brugada



Taquicardia Ventricular Taquicardia Ventricular 
Polimórfica CatePolimórfica Cate

40% dos casos tem história familiar de MS40% dos casos tem história familiar de MS

Principais mutações são nos genes:

RyR2 (60%) - autossômica dominante 

CASQ2 (5%) - autossômica recessiva CASQ2 (5%) - autossômica recessiva 

O teste genético é capaz de identif
porém a ausência de de mutações não exclui o diagnóstico.

Taquicardia Ventricular Taquicardia Ventricular 
atecolaminérgicatecolaminérgic

40% dos casos tem história familiar de MS40% dos casos tem história familiar de MS

Principais mutações são nos genes:

autossômica dominante 

autossômica recessiva autossômica recessiva 

ntificar os familiares assintomáticos 
porém a ausência de de mutações não exclui o diagnóstico.



Taquicardia Ventricular Taquicardia Ventricular 
Polimórfica CatePolimórfica Cate

Episódios sincopais são desencadeados pelo 
exercício físico ou estresse psicológico. 

O teste ergométrico pode induz TVP em 80%  

Taquicardia Ventricular Taquicardia Ventricular 
atecolaminérgicatecolaminérgic

Episódios sincopais são desencadeados pelo 
exercício físico ou estresse psicológico. 

O teste ergométrico pode induz TVP em 80%  



Idade média de apresentação é 

Mortalidade de 30 a 50%Mortalidade de 30 a 50%

Idade média de apresentação é 8 ano

Mortalidade de 30 a 50%Mortalidade de 30 a 50%
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