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Resumo

Em 1992, foi descrita pelos irmdos Brugada uma
nova sindrome, caracterizada por episédios de
sincope ou morte stbita, em individuos com
coragdo estruturalmente normal e um
eletrocardiograma exibindo um padrao de
bloqueio de ramo direito com elevagdo do
segmento ST em precordiais direitas, sem aumento
do intervalo QTc. Foram depois descritos trés
padrdes eletrocardiograficos baseados nas
morfologias das derivac¢des precordiais direitas. O
diagnéstico diferencial baseado no
eletrocardiograma deve incluir a displasia
arritmogénica do ventriculo direito, o
tromboembolismo pulmonar, a hiperpotassemia e
o infarto agudo do miocdrdio. Esta sindrome é
determinada geneticamente, sendo aconselhados
testes provocativos em casos suspeitos.

Introducao

Em 1992, os irmdos Brugada descreveram oito
pacientes com histéria de parada cardiaca e
alteraces eletrocardiograficas caracterizadas por
bloqueio de ramo direito com elevagdo do
segmento ST em precordiais direitas, sem
aumento do intervalo QT ou qualquer doenca
cardfaca estrutural; em quatro destes pacientes,
havia uma suspeita de histéria familiar'2. Esta
entidade, denominada Sindrome de Brugada,

casos de fibrilagdo ventricular idiopatica®.

Na realidade, ja em 1953, Osher et al.* haviam
descrito uma sindrome caracterizada por elevagao
do segmento ST em precordiais direitas, de V1a V3,
ndo relacionada a isquemia, a alteracdes eletroliticas
ou estruturais cardiacas evidentes. No entanto, a
associagdo destas alteragdes eletrocardiograficas
com o elevado risco de morte stibita s6 foi feita com
a descrigdo de Brugada e Brugada em 1992'.

Pacientes com essas alteragdes eletrocardiograficas
que evoluiram para a morte stibita por fibrilagao
ventricular foram descritos na Tailandia, onde esta
sindrome é endémica, com predominio do sexo
masculino (8:1). Naquele pais, os eventos arritmicos
sd0 mais comuns em torno dos 40 anos de idade,
tendo sido relatados em individuos de 1 a 77 anos'”*.
Na regido nordeste daquele pafs, é a principal causa
de morte sdbita em jovens, ocorrendo sobretudo
durante o sono e, em 40% dos casos, hd uma histéria
familiar semelhante’.

A Sindrome de Brugada tem um modo de
transmissdo autossOmica dominante, com
penetracdo incompleta®’. E dificil estimar sua
incidéncia, mas em regides como a Tailandia, seria
responsdvel por 4 a 10 mortes sabitas/ 10000
habitantes®.

Esta sindrome foi relacionada a mutagdes no gene
SCNS5A’, que seria o responsdvel pela subunidade
dos canais de s6dio*’. Em conseqiiéncia, hd uma
depressdo ou mesmo perda do potencial de acao
no epicdrdio do ventriculo direito, mas ndo no
endocdrdio, gerando um gradiente transmural de
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voltagem, responsdvel pela elevacdo do segmento
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ST em precordiais direitas e pela eventual fibrilacdo TIPO | TIPO 2

ventricular®.

A fibrilagdo ventricular é responsavel anualmente
por mais de 300000 mortes stbitas nos Estados
Unidos da América do Norte. Em 5% a 12% destes
casos ndo se detecta nenhuma causa e entdo estes
episédios sdo classificados como fibrilacdo
ventricular idiopdtica®. Esta preocupagdo tem
estimulado as pesquisas com o gene SCN5A.

Caracteristicas eletrocardiograficas

As alteracdes eletrocardiograficas constituem a base
para o diagnéstico da Sindrome de Brugada. Sao
altera¢des na despolarizacdo e na repolarizacdo
ventricular, na auséncia de alteracdes estruturais
cardfacas ou outra condi¢do que conhecidamente
possa supradesnivelar o segmento ST em
precordiais direitas. Estas alteracSes sdo
classificadas em 3 tipos (Quadro 1 e Figura 1)>"1%
e Tipo 1: E o padrdo descrito na publicago original
de Brugada'. Caracteriza-se por um
supradesnivelo do ponto ] e do segmento ST,
igual ou superior a 2mm, com concavidade
superior, seguido de onda T negativa. O
segmento ST em nenhum momento torna-se
isoelétrico.

Tipo 2: Caracteriza-se por um supradesnivelo do
ponto J, igual ou maior que 2mm, logo seguido
de um segmento ST gradualmente descendente,
mas que também se mantém ao menos Imm
acima da linha de base. A onda T que se segue é
positiva ou difdsica, dando a este conjunto o
formato de “sela” (Figura 2).

Tipo 3: A morfologia do segmento ST ¢
semelhante a do Tipo 2, mas seu supradesnivelo
é menor que Imm.

E claro que o registro dessas morfologias é
baseado na colocacdo correta dos eletrodos, mas
em casos suspeitos, sua colocagdo em um espago
intercostal acima podera ajudar no diagndstico
(Figura 3). Em alguns casos, estas alteragdes de
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repolarizacdo podem ser vistas em derivagdes 3
Quadro 1
Alteracdes eletrocardiograficas em V1, V2 e V3.

Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3
Supradesnivelo do ponto | =2mm =2mm = 2mm
Onda T Negativa Positiva ou bifdsica Positiva
Morfologia ST-T Céncavo para cima Em forma de sela Em forma de sela
Segmento ST Gradualmente descendente Elevado = Imm Elevado < Imm

(porgdo terminal)




Revista da SOCER] - Jul/Ago/Set 2004

173

precordiais direitas, V3R, V4R, mas devem ser
interpretadas com cautela.

E importante enfatizar que estas alteragdes do
ponto J/segmento ST sdo dindmicas, podendo
variar em um mesmo individuo. Assim, estes
padroes registrados nas primeiras horas apds
ressuscitagdo ou imediatamente ap6s cardioversdao
elétrica ndo devem ser interpretados
definitivamente como Sindrome de Brugada.

O intervalo QT, na auséncia de terapéutica
antiarritmica, habitualmente é normal, podendo em
raros casos estar aumentado. Na série inicial descrita
por Brugada e Brugada', trés dos seis individuos
do sexo masculino, apresentavam QT=0,44s. Na
série de Thai®, que analisou 27 individuos do sexo
masculino com idade média de 39,7 anos, o QTc
médio era discretamente superior ao normal, ndo
caracterizando a Sindrome do QT longo.

Podem ocorrer disttirbios de conducdo em qualquer
nivel. Amorfologia de bloqueio de ramo direito com
supradesnivelo do segmento ST em precordiais
direitas na auséncia de ondas S em precordiais
esquerdas afasta o diagnostico deste bloqueio. O
importante desvio do AQRS para a esquerda pode
indicar o bloqueio da divisdo antero-superior do
ramo esquerdo®. O intervalo PR esta freqiientemente
aumentado (20,20s), provavelmente pelo atraso na
conducdo HV (>0,55s). Recentemente, Alings e
Wilde encontraram aumento do intervalo PR em 20
dos 21 pacientes analisados, portadores desta
Sindrome®.

Testes provocativos para auxiliar no diagnéstico em
casos suspeitos, sem alteragdes eletrocardiograficas
evidentes.

A administracdo intravenosa de algumas drogas,
como Ajmalina (Img/kg sob infusdo de 10mg/min),
Flecainide (2mg/kg na dose maxima de 150mg
durante 10 minutos) ou Procainamida (10mg/kg
sob infusdo de 100mg/min) exagera a elevacdo do
segmento ST ou promove o seu aparecimento. Em
relacdo a Procainamida, a sensibilidade do teste é
relativamente baixa.

Esse teste deve ser realizado com o paciente
monitorizado (ECG com 12 derivagdes e pressdo
arterial), com desfibrilador preparado em ambiente
de Unidade Coronariana. Deve existir um acesso
venoso. O teste deve ser interrompido se positivo
e/ou ocorrerem arritmias ventriculares, mesmo que
sejam extra-sistoles ou ainda se houver alargamento
do complexo QRS (230%). O teste é considerado
positivo se a linha de base do ECG se tornar
negativa, ou o ponto J supradesnivelado além de

2mmem V1e/ouV2e/ou V3, com ousem bloqueio
de ramo direito. A mudanca de padrdo, do tipo 2
para o tipo 1, é considerado um teste positivo (teste
realizado pelo Dr. Eduardo Barbosa, UER], Figuras
4 a 8). Também é considerado teste positivo, embora
raro, um supradesnivelo do ponto J, mesmo sem as
alteragdes cldssicas do segmento ST. A mudanga do
tipo 3 para o tipo 2 é considerada um teste
inconclusivo.

E necessério continuar a monitorizagdo do paciente
até anormalizacdo do ECG. A meia vida plasmatica
da Flecainide é de 20 horas, a da Procainamida
de 3 a4 horas e a Ajmalina fica inativa em poucos
minutos. Durante o teste, podem ocorrer
arritmias ventriculares graves, inclusive
fibrilagdo ventricular. Nestes casos, a droga deve
ser imediatamente descontinuada e pode ser
necessdria a infusdo de Isoproterenol para controle
da arritmia (1a 3ug/min). Recentemente, Brugada
etal. demonstraram que individuos assintométicos
com anormalidades eletrocardiograficas
demonstradas apenas com testes provocativos,
apresentaram um progndstico benigno.

Diagnéstico diferencial

Um padrao eletrocardiogréfico semelhante ao da
Sindrome de Brugada tem sido observado em
alguns pacientes com displasia arritmogénica do
ventriculo direito'*"*, que é uma outra condigdo que
eventualmente pode determinar arritmias
ventriculares e morte stibita, sobretudo em jovens.
Nem sempre é facil este diagnéstico diferencial, ja
que nesta displasia, a substitui¢do do miocardio do
ventriculo direito por tecido fibrogorduroso,
eventualmente s6 pode ser detectada por necropsia.
A ressonancia nuclear magnética tem sido um
método de valor para este diagnéstico.

A ocorréncia de taquicardia ventricular em adulto
jovem, com padrdo de bloqueio de ramo
esquerdo, indicando assim a origem no
ventriculo direito, levanta a suspeita desta
entidade. Se o AQRS situa-se entre -30° e -60°, a
origem da arritmia estd no trato de entrada ou na
ponta desta cavidade; se entre +30° e +120°, a origem
estd na cdmara de saida’® (Figura 9).

Na série de 273 jovens (= 35 anos) que tiveram morte
subita cardiovascular e foram estudados
retrospectivamente de 1979 a 1998 na regido de
Veneto, na Itélia, 96 tinham um eletrocardiograma
basal. Destes, treze (14%), sendo 12 do sexo
masculino e 1 do sexo feminino, apresentavam
segmento ST supradesnivelado em precordiais
direitas isolado (9 casos) ou associado a bloqueio
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de ramo direito (4 casos). A autépsia, todos, exceto
um, apresentavam displasia arritmogénica do
ventriculo direito'*!°.

Sdo também critérios para este diagndstico, a

ocorréncia de:

* Ondas Epsilon, descritas por Fontaine etal."”, que
sdo empastamentos / entalhes ao nivel dos
pontos J em precordiais direitas (V1 a V3), que
expressam a condugdo intramiocdrdica lenta,
com inscri¢do além do final da despolarizacado
ventricular (Figuras 10 e 11);

® Ondas T negativas em individuos com mais de
12 anos de idade, em V2 e V3, na auséncia de
bloqueio de ramo direito. Sdo devidas ao
comprometimento do ventriculo direito!>'

5 min apds 200 mg de Procainamida
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(Figuras 10 e 11);

e Crescimento do ventriculo direito com reducdo
de sua fracdo de ejegdo, sendo esta normal ou
apenas levemente deprimida no ventriculo
esquerdo;

e Potenciais tardios no ECG de Alta Resolugéo.

Essa doenga tem sido diagnosticada em 30% a 50%
de membros das familias quando sdo estudados nao
invasivamente; tem sido apontada como
responsdvel por 3% a 5% das mortes stibitas ndo
explicadas e tem transmissdo autossdmica
dominante. J& foram identificados trés genes
responsdveis por ela: receptor ryanodine (RyR2)",
plakoglobin (JUP)* e desmoplakin (DSM)?'.
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No tromboembolismo pulmonar, pode-se observar,
em precordiais direitas (Figura 12) e derivacdes
inferiores, uma elevacdo do segmento ST com
inversdo de ondas T, associadas a um padrdo de
bloqueio de ramo direito, de qualquer grau.
Observa-se também, além da taquicardia, uma
rotagdo hordria da al¢a de QRS no plano frontal
(padrdo S1, Q3)222. Nem sempre é fcil o diagndstico
diferencial desta condi¢do com infarto agudo do
miocardio antero-septal.

Eventualmente, como mostra a Figura 13A, a
hiperpotassemia pode exibir um padréo
eletrocardiografico em precordiais direitas com
supradesnivelo do segmento ST, que até simula
um infarto agudo®. Mas, neste caso, a morfologia
de V3 com ondas T altas e apiculadas e a de D2
com ondas S espessadas e ondas T também
apiculadas, indicam o diagnéstico do disttirbio
eletrolitico'.

Também se deve atentar para os casos de infarto
agudo antero-septal associados a bloqueio de
ramo direito de 2° ou 3° graus. Nestas condigdes,
como mostra a Figura 13B, existe uma nitida
transicdo entre a por¢do descendente da onda R’
e o inicio do segmento ST. Jd na sindrome de
Brugada, em precordiais direitas, onde é nitido
o padrédo de bloqueio de ramo direito, o0 segmento
ST comeca no dpice da onda R’ e dirige-se para
baixo (Figura 13C)".
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