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Siglas utilizadas nos textos e nas tabelas

Abreviagdes  Significados

PA: Press&o Arterial
AV: Atrioventricular

PCR: Parada Cardiorrespiratéria
BAV: Bloqueio Atrioventricular

QTe: Intervalo QT Corrigido
BAVT: Bloqueio Atrioventricular Total

RCP: Reanimagéo Cardiaca Pulmonar
BAVT: bloqueio atrioventricular total

RF: Radiofrequéncia
BCR: bloqueio completo de ramo

RMC: Ressonéncia Magnética Cardiaca
BR: Bloqueio de Ramo

RMC: ressonancia magnética cardiaca
BRD: Blogueio do Ramo Direito ) )

SC: seio coronario
CC: Cardiopatia Congénita

SM: septo membranoso
CDI: Cardioversor Desfibrilador Implantavel

SNC: sistema nervoso central
CEC: Circulagdo Extracorpérea

SQTL: Sindrome do QT Longo
CR: classe recomendagao

TA: taquicardia atrial
DAVD: Displasia Arritmogénica de Ventriculo Direito ’

TAV: Taquicardia Atrio-ventricular
DPSC: Doenga Progressiva do Sistema de Condugéo

i TGA: Transposicao das Grandes Artérias

DSAV: Defeito do Septo Atrio-ventricular

TGl: Trato Gastrintestinal
ECG: Eletrocardiograma

TJE: Taquicardia Juncional Ectopica
ECMO: Oxigenagéo por Membrana Extracorpérea

TORCH: toxoplasmose, outras, rubéola, citomegalovirus e herpes
EEF: Estudo Eletrofisiolégico

TPSV: Taquicardia Paroxistica Supraventricular
ESSV: extrassisoles supraventriculares

TRAV: Taquicardia por Reentrada Atrioventricular
ESV: extrassistoles ventriculares

TRC: Terapia de Ressincronizagdo Cardiaca
ETE: Ecocardiograma Transesofagico

TRN: Taquicardia por Reentrada Nodal
EV: endovenoso

TSV: Taquiarritmias Supraventriculares
EV: Via Endovenosa

TV: Taquicardia Ventricular
FA: Fibrilag&o Atrial

TViVD: Idiopatica do Ventriculo Direito
FC: Frequéncia Cardiaca

TVIVE: TV Idiopatica do Ventriculo Esquerdo
FV: Fibrilagao Ventricular

TUNS: Taquicardia Ventricular Nao Sustentada
IM: intramuscular

VD: Ventriculo Direito
MCGf: magnetocardiografia fetal

; VE: Ventriculo Esquerdo

NAV: N Atrio-ventricular

VO: Via Oral
NE: nivel de evidéncia

WPW: Wolff-Parkinson-White

NYHA: New York Heart Association
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1. Epidemiologia

E dificil avaliar a verdadeira incidéncia de arritmias em
criangas. E possivel que muitas alteracdes permanegam sem
identificagao, pois varios sintomas sao vagos e inespecificos
e, em alguns casos, ocorre resolugdo espontanea dessa
arritmia. As incidéncias relatadas sdo, menores do que
as observadas em adultos, e as emergéncias causadas
por arritmias sdo raras. No entanto, as arritmias podem
ter repercussao clinica importante, especialmente se nao
identificadas adequadamente.

Por esse motivo, é importante conhecer a epidemiologia,
o que pode facilitar seu reconhecimento em cada faixa etaria.!
Também é importante definir dois grupos com caracteristicas
epidemioldgicas distintas: as criangas com coragées normais
e aquelas portadoras de cardiopatias congénitas.

1.1 Criancas com coracao estruturalmente normal

Em criancas com coragbes normais, a incidéncia e o
mecanismo das arritmias variam de acordo com idade, sexo
e etnia.

Estudo realizado na Inglaterra durante 20 anos, de base
populacional com mais de 600 mil nascimentos, identificou
as arritmias clinicamente significativas e diagnosticadas pelo
Eletrocardiograma (ECG) em recém-nascidos. A incidéncia
de arritmias foi de 24,4 para cada 100 mil nascidos vivos,
sendo as arritmias mais comuns a Taquicardia por Reentrada
Atrioventricular (TRAV) com 16,3/100 mil, o Bloqueio
Atrioventricular (BAV) completo com 2,1/100 mil e o flutter
atrial com 2,1/100 mil.?

Em outro grande estudo, com mais de 150 mil criangas
de duas faixas etérias diferentes (5 a 6 e 12 a 13 anos), a
prevaléncia de distdrbios do ritmo cardiaco foi de 1,25%
para as criancas do primeiro grupo e de 2,32% para o
segundo grupo.® Em geral, a prevaléncia foi maior para o sexo
masculino (2%) quando comparado ao feminino (1,38%), mas
as prevaléncias de extrassistoles atriais (0,12%) ou ventriculares
(0,53%) e do prolongamento do intervalo QT (0,03%) foram
significativamente maiores nas meninas do que nos meninos
(respectivamente, 0,09%, 0,50% e 0,02%).°

As vias acessorias, os focos atriais ectépicos e a reentrada
Atrioventricular (AV) representam os mecanismos da maioria
das taquiarritmias. Os dois primeiros mecanismos sao mais
frequentes em criangas pequenas, enquanto o Gltimo ganha
importancia nos adolescentes, especialmente do sexo
feminino.*¢ Em registros americanos, a populagao caucasiana
apresenta maior frequéncia de taquiarritmias, porém é
importante considerar o subregistro nas demais etnias.”

Em relacdo a sindrome de Wolff-Parkinson-White
(WPW), estudo com 446 pacientes acompanhados de
forma longitudinal demonstrou que a média de idade ao
diagnostico foi de 7 anos, sendo que 64% dos pacientes
apresentavam sintomas no momento da apresentagao, e
20% os desenvolveram ao longo do acompanhamento.’
Menos de 10% dos pacientes apresentavam doenca cardiaca
estrutural.” Ao longo de todo o estudo, 54% dos individuos
apresentaram taquicardia supraventricular, e a incidéncia de
morte stbita foi de 1,1/1.000 pacientes-ano em criangas com

coracao estruturalmente normal e de 27/1.000 pacientes-ano
em criangas com cardiopatias estruturais.” Em criangas
assintomaticas, o risco de morte stbita foi de 1,93 (Intervalo de
Confianga de 95% — 1C 95% de 0,57-4,1)/1.000 pacientes-ano
e o de taquicardia supraventricular foi de 20 (IC 95%
de 12-31)/1.000 pacientes-ano em uma metanalise que
reuniu 20 estudos e 1.869 pacientes assintomaticos com
anormalidades eletrocardiograficas.®

As arritmias ventriculares sdo raras em criangas. Em séries
de criancas que chegam a ser submetidas a Estudo
Eletrofisiolégico (EEF), a Taquicardia Ventricular (TV)
compreende cerca de 1,8% dos casos.’

As bradiarritmias também sdo raras em criangas, sendo os
mecanismos mais comuns a depressao da fungao de marca-passo
do né sinusal e os bloqueios do sistema de condugao. Causas de
bradicardia em criancas incluem estimulagao vagal, hipoxemia,
acidose e elevagao da pressao intracraniana.'

Relata-se, em estudos de base populacional com
rastreamento de ECG, que a frequéncia de bradicardia
sinusal é de cerca de 0,025%."" Dentre os individuos
identificados, cerca de um terco € atleta.” Em um estudo com
acompanhamento de 10 anos desses pacientes, ndo houve
nenhum evento adverso grave associado a bradiarritmia, com
excegao de episédios sincopais autolimitados.™

A principal bradiarritmia de significancia € o BAV completo,
cuja frequencia descrita é de um caso para cada 25 mil
nascidos vivos.'? Criancas de coracao normal em geral tém
etiologia congeénita, algumas vezes ligada a presenca de lGpus
eritematoso materno."

1.2. Criancas com cardiopatias congénitas

Criangas portadoras de cardiopatias congénitas podem
apresentar arritmias secunddrias a anormalidades estruturais, a
intervengao cirdrgica ou a repercussdes hemodinamicas cronicas.®

Logo apds a cirurgia, as arritmias mais frequentes sio a
taquicardia supraventricular, a Taquicardia Juncional Ectépica
(TJE), o BAV completo, a TV e a Fibrilagao Atrial (FA)."
No periodo p6s-operatério tardio, a incidéncia de arrtimais
depende da complexidade do procedimento, do nimero
de intervengoes, da presenga de sequelas e residuos, e do
comprometimento hemodindmico prévio a cirurgia, ou logo
ap6s a mesma. Observam-se frequentemente taquiarrtimias
atriais, que podem surgir meses a anos ap6s a cirurgia,
principalemnte ap6s as corregdes de Fontan, Mustard, Senning
e para tetralogia de Fallot. Nesses casos, muitas vezes, ocorrem
mecanismos de reentrada em torno das cicatrizes cirdrgicas.
A presenga de materiais prostéticos e a alteracao da arquitetura
atrial sdo fatores associados.*'*

A TJE é uma arritmia observada quase que exclusivamente
em criangas apos a cirurgia cardiaca. Em recém-nascidos, a
incidéncia de TJE apds cirurgia cardiaca chega a ser relatada
em 14,3%. Assim, os fatores de risco incluem idade menor de
1 ano, correcao de tetralogia de Fallot, defeito do septo &trio-
ventricular (DSAV) ou TJE, maior tempo de clampeamento
aortico e histéria de insuficiéncia cardiaca. Os pacientes com
TJE apresentam um pior prognéstico, com maior tempo de
internacao em unidades de tratamento intensivo, intubacao e
ventilagdo mecanica prolongadas.®'®
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Apbs a cirurgia de Fontan, a maior incidéncia de arritmias nos
primeiros 30 dias é de flutter atrial. No periodo pés-operatério
tardio, sdo mais comuns as taquicardias atriais por mecanismo
de reentrada (flutter e FA, taquicardia reentrante intra-atrial).
A presenca de condutos, longas linhas de sutura ou tecido
cicatricial favorece a reentrada. Os principais fatores de risco
para essas arritmias sao o aumento e sobrecarga do atrio direito,
a elevagao da pressao no étrio direito e na artéria pulmonar, a
dispersao da refratariedade atrial, a disfuncao do nodo sinusal,
a baixa saturacao de oxigénio, a maior idade, as arritmias
pré-operatdrias e o tempo desde a cirurgia. O aperfeigoamento
da técnica cirtirgica contribui para a reducao das arritmias,'®
embora as coortes que relatem essas modificagbes na
técnica ainda tenham menor tempo de acompanhamento.
Como o tempo é um importante fator de risco para arritmias, é
importante manter a vigilancia sobre esses pacientes. Em uma
coorte dinamarquesa, a prevaléncia de arritmias ap6s 20 anos
de acompanhamento chegou a 32%."”

2. Sistema de conducao em criancas
normais e com cardiopatias e congénitas

2.1. Morfologia do sistema de conducao normal

No coracdo normal, a iniciagdo do estimulo elétrico
cardiaco, seu retardo e a conducao nos ventriculos sao feitos
por meio de estruturas e células especializadas, cuja morfologia
e topografia sao descritas a seguir.

2.2. N6 sinusal ou sinoatrial

O n6 sinusal é o marca-passo intrinseco do coragao.
Tem forma oval ou fusiforme, e situa-se junto a desembocadura
da veia cava superior no atrio morfologicamente direito,
na face lateral, sobre o sulco terminal, que é a projecao
epicardica da crista terminal da auricula. Localiza-se a menos
de T mm abaixo do epicérdio. A irrigagdo sanguinea se faz
por ramos iniciais da artéria corondria direita ou do tronco
da coronéria esquerda (proporgao aproximada de 50%
para cada uma delas). Histologicamente, é constituido por
um aglomerado de células especializadas, com morfologia
de cardiomiécitos modificados. Tais células dispéem-se
em feixes sem nenhuma caracteristica particular, porém
imersos em tecido conjuntivo denso. Existe grande interagao
das células nodais com fibras nervosas parassimpaticas
provenientes dos plexos e dos ganglios epicardicos.

2.3. Conducao interatrial e internodal do estimulo elétrico

A propagacao do estimulo elétrico iniciado nas células do n6
sinusal é realizada pelas células atriais contrdteis. Existem vias
preferenciais de condugao nos étrios, que sao células contréteis
dispostas em feixes, nos quais a distribuicao celular é mais
ordenada, como na crista terminal e ao redor da fossa oval.'®
Ja a propagagao do impulso elétrico para o atrio esquerdo se
dé por bandas musculares situadas anterossuperiormente e na
superficie inferior das paredes atriais. O feixe anterossuperior
é conhecido como feixe de Bachmann e conecta os dois
apéndices atriais. £ reconhecido com uma via rpida da
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conducao interatrial. J& as conexdes interatriais inferiores
situam-se nas proximidades do Seio Coronario (SC) e das veias
pulmonares direitas.

2.4. Morfologia das estruturas da transicao atrioventricular

O triangulo de Koch (Figura 1), situado na transigao
AV das camaras cardiacas morfologicamente direitas, é
a referéncia da posigdo do n6 AV. E definido a partir de
linhas tracadas pela insercao da clspide septal da valva
tricGspide e do tendao de Todaro, que corresponde a
continuacdo da veia de Eustdquio da veia cava inferior.
Na base desse triangulo, encontram-se a abertura do
SC e, no seu apice, o Septo Membranoso (SM), com os
componentes atriovenricular e interventricular. O n6 AV é
responsavel pelo retardo na condugao AV.

Existe isolamento elétrico entre o miocardio atrial e
ventricular, promovido nao apenas pela presenca dos
anéis fibrosos das valvas AV e do corpo fibroso central,
mas também pela presenca do tecido adiposo do sulco AV.
A (inica conexao entre cadmaras atriais e ventriculares se faz
pelo feixe de condugao.

Definem-se ainda, na area do triangulo de Koch, istmos
anatdmicos, o cavo-tricuspideo e o septal. O primeiro, situado
junto a base do triangulo, representa a musculatura atrial
identificada como o local da génese do flutter atrial. O istmo
septal situa-se entre a abertura do SC e a valva tricispide."
Lesbes nessa regiao bloqueiam a via lenta de condugao para
0 no AV.

2.5. N6 atrioventricular

As células que compdem o né AV agrupam-se em regiao
proxima do vértice do triangulo de Koch, posicionando-se
no subendocardio do atrio direito. Sao cardiomiécitos
especializados, com menor diametro e menor quantidade
de miofilamentos que os contrateis.

2.6. Feixe de His e seus ramos

Mais anteriormente, o n6 compacto progressivamente se
interioriza em direcao ao corpo fibroso central, até que se
torna o feixe penetrante, completamente circundado pelo
tecido conjuntivo dessa parte do esqueleto fibroso do coragao,
atravessando a transicdo AV em direcdo aos ventriculos.'®
O primeiro ramo é o esquerdo, situado no subendocardio da
face esquerda do septo ventricular, também completamente
envolto por tecido conjuntivo fibroso, que aqui também tem
funcao isolante. O ramo direito é a continuacao direta do feixe
ramificante ap6s a completa emergéncia do ramo esquerdo.
Como em geral o feixe estd situado mais a esquerda, o ramo
direito penetra na espessura do septo, circundado por tecido
conjuntivo, emergindo no subendocdrdio do Ventriculo
Direito (VD), junto a base da trabécula septomarginal, com
trajeto no comprimento da banda moderadora.

2.7. Conducao intraventricular

Chegando ao apice ventricular esquerdo, os fasciculos
perdem a bainha fibrosa e ramificam-se extensamente,
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Figura 1 - Detalhe da transicéo atrioventricular direita em posicao anatémica, sendo possivel observar os limites do tridngulo se Koch (linhas tracejadas). Um dos lados
corresponde a linha de insergéo da cuspide septal da valva tricuispide e o outro, a continuagdo do tendéo de Todaro do atrio direito. No vértice do tridngulo, nota-se o
septo membranoso (SM, transiluminado nesta figura). Na base do tridngulo, esté localizado o orificio do seio coronario (SC).

estabelecendo contato direto com os cardiomidcitos
contréteis. As fibras terminais de condugao sdo conhecidas
como células de Purkinje.

2.8. Suprimento arterial do né atrioventricular, feixe e ramos

O nd AV recebe irrigacao arterial da artéria que se origina
na crux cordis, a partir da artéria corondria dominante, que,
na maioria das vezes, é a corondria direita. H4 variacdo
anatdmica consideravel no suprimento do feixe penetrante
e ramificante. Usualmente, a artéria originada na crux cordis
penetra no corpo fibroso e irriga nao apenas o feixe de His,
mas também as ramificagbes mais posteroinferiores do ramo
esquerdo.'® As ramificagbes anteriores e o ramo direito sao,
em geral, supridos pelos primeiros ramos perfurantes da
corondria interventricular anterior.

2.9. Anomalias congénitas do sistema de conducao

Todas as estruturas especializadas da condugao do estimulo
elétrico podem apresentar anomalias, sejam elas intrinsecas
desses tecidos, ou dependentes e associadas a alteragoes na
estrutura cardiaca, como nas cardiopatias congénitas.

2.10. Morfologia das conexoes acessorias atrioventriculares

O estimulo elétrico que despolariza normalmente os
tecidos do coragao, desde o né sinusal até as fibras de

Purkinje, deve ser conduzido apenas pelo chamado sistema
especializado de condugao do estimulo cardiaco, que
compreende o préprio né sinusal, os tratos intranodais, o
feixe de Bachmann, o né AV, o feixe de His, os ramos direito
e esquerdo com seus fasciculos, e as fibras de Purkinje.
Quando ha falha no isolamento elétrico na regiao AV, ocorre
condugédo por outro local, além do sistema especializado
de conducgdo, por feixes acessérios, e a despolarizacao
ventricular pode se tornar pré-excitada.

A sindrome de WPW resulta da presenca de via acesséria
que conecta eletricamente o miocérdio atrial ao miocérdio
ventricular. Essas conexdes podem estar localizadas em
diferentes regides ao longo do anel AV, e sdo mais comuns em
pacientes jovens e sem doenga cardiaca estrutural.’

Entre os pacientes com WPW), a taquicardia supraventricular
reentrante € a arritmia mais comum, mas a FA pode ocorrer e
ser conduzida anterogradamente pela via acesséria, causando
arritmia potencialmente maligna, com degeneracao para FA.

As vias acessorias (Figura 2) podem ser AV, atriofasciculares,
fasciculoventriculares, intranodais, ou nodoventriculares,
sendo as primeiras as mais comuns. A conducdo por
um feixe AV pode ser anterégrada, retrégrada ou em
ambos os sentidos. Vias acessérias capazes de conduzir
apenas retrogradamente sao chamadas ocultas e aquelas
com condugdo anterégrada, manifestas, demonstrando
pré-excitacao no ECG.
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Figura 2 — Esquema dos tipos de conexdes anémalas atrioventriculares. Em A, notam-se duas conexdes atrioventriculares a direita. A seta larga mostra a via acesséria
atrioventricular tipo Mahaim, considerada uma duplicagéo do sistema de condugdo normal, com ponto de insergéo atrial no anel da valva tricispide e insergéo distal
em um fasciculo do ramo direito. A outra é uma conexao atrioventricular simples. Em B, notam-se conexdes atrioventriculares septais,’ conexdo nodoventricular,”
atriofascicular e as fasciculo-ventriculares.?? Em C, esta demonstrada uma conexdo atrioventricular simples a esquerda. Coron: artéria coronaria.

A maioria dos pacientes com WPW tem coragbes
estruturalmente normais, mas alguns tém Cardiopatia
Congénita (CC) associada. Aproximadamente 10%
dos pacientes com anomalia de Ebstein tém WPW.
Outras cardiopatias congénitas associadas incluem defeitos
septais atriais e ventriculares, além de transposicao corrigida
de grandes vasos.?' Assim, a sindrome de WPW é um defeito
embrionario do processo de isolamento elétrico entre o
miocardio atrial e ventricular.

2.11. Variagcoes anatomicas

Vias acessérias em criancas sao classificadas como
endocardicas ou epicardicas. A conexdo AV ocorre
exteriormente ao anulo fibroso tricGspide ou mitral.
Em algumas circunstancias excepcionais, a via acesséria é
realmente epicardica (usualmente nas veias cardiacas) em
conexoes atriovenosas.?® Essas extensdes miocardicas no SC
sao eletricamente continuas a um ou mais pontos do atrio
direito ou esquerdo.

Enquanto tecnicamente as vias acessérias AV podem
conectar os atrios aos ventriculos ao longo de qualquer ponto
do anulo AV, uma excecao ocorre na regiao da continuidade
mitro-adrtica. Feixes acessérios anterosseptais esquerdos
sao extremamente raros, ja que a posicao da valva aértica
impede conexdo AV direta nessa regiao. Aqui, o feixe
acessério deve atravessar o corpo fibroso central. Embora isso
possa ocorrer, outra possibilidade é a conexao do miocardio
atrial na extensao do miocardio supravalvar aértico.*

Outra situagao anatémica nao anular em que o tecido
miocérdico atrial e ventricular estdo superpostos ocorre na
regido dos apéndices atriais. Feixes acessérios envolvendo
conexoes miocardicas eletricamente ativas podem estar
presentes entre os apéndices e os ventriculos subjacentes.?®
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2.12. Vias acessorias fisiologicamente distintas

Algumas vias acessérias podem ter localizagao tipica
no anel AV, porém demonstrar propriedades fisioldgicas
ndo usuais, como condugao decremental ou perda de
resposta tipica, durante a estimulagao atrial. Elas sdo
conhecidas como fibras de Mahaim, feixes de conducdo
decremental retrégrada exclusiva, feixes nodoventriculares
e nodofasciculares, e tratos fasciculoventriculares.

2.13. Fibras de Mahaim

As fibras de Mahaim sao vias acessérias verdadeiras, que
conectam a parede livre do dtrio direito ao miocdrdio ventricular,
ou ao sistema de conducdo infra-hissiano. De modo diverso de
um feixe tipico, tém caracteristicas eletrofisiolégicas semelhantes
as do n6 AV. Geralmente, localizam-se na regidao posterior do
anel trictspide, conectando o miocardio atrial e o ventricular por
meio de um fasciculo similar ao feixe de His ou ao ramo direito.?

Essas vias acessérias, quando ocorrem em criangas com
condugdo AV nodal relativamente rdpida, podem ser dificeis
de serem reconhecidas como feixes acessérios. Estes sdo
caracterizados pela auséncia de condugdo retrégrada e pela
ativagao ventricular precoce, em regiao préxima do ramo direito.
Tais feixes podem se inserir diretamente no ramo direito ou na
banda moderadora. As auséncias de condugao retrégada e de
fisiologia de dupla condugao AV nodal distinguem essas estruturas
da duplicagdo verdadeira do né AV, que é uma entidade rara.

2.14. Vias acessorias de conducao decremental retrégada

Vias acessorias que conduzem exclusivamente de
maneira retrégada sdo responsdveis por uma sindrome
chamada taquicardia juncional permanente reciprocante.?”
Essas vias sao diferenciadas das fibras de Mahaim, por
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terem insergdes ventriculares e atriais perto do anulo
tricspide, e por conduzirem retrogadamente. Nao existe
relacdo anatomica entre esses feixes e o sistema normal de
condugao AV. Geralmente, sao encontrados na regiao do
triangulo de Koch, perto do 6stio do SC.?% Sao associados
com anomalia de Ebstein, provavelmente por conta do
longo curso através do miocardio ventricular atrializado,
com longos tempos de conducao e propriedades
decrementais.

2.15. Vias acessoérias nodoventriculares -
nodofasciculares

As vias acessorias nodofasciculares ou nodoventriculares
conectam o né AV compacto ao sistema fascicular (ramo
direito ou esquerdo) ou ao miocérdio ventricular.
Para esses feixes participarem da taquicardia, é necessdria
alguma forma de dissociacdo na condugao do né
AV, isto é, condugdo anterdgrada através do né AV
e, ap6s, caudalmente, pelo feixe nodoventricular/
fascicular e retrogadamente para o tecido nodal AV.2%3!
Embora as delineagdes anatomicas desses feixes ndo
estejam completamente estabelecidas na literatura,
alguns pacientes apresentam pré-excitagdo com condugao
através do n6é AV.

2.16. Vias acessorias fasciculoventriculares

Normalmente, hd uma bainha fibrosa de isolamento
do feixe de His e dos ramos direito e esquerdo, até sua
conexao com o miocardio. Em alguns pacientes, ocorre
falha nesse isolamento, e a excitacao ventricular se da mais
perto do septo basal, diretamente do feixe de His ou da
regido proximal dos ramos. Essa situacao é conhecida como
feixe fasciculoventricular. Ela ndo representa via acessoria
AV verdadeira, jd que anatomicamente nao hd conexao
direta do miocérdio atrial com o ventricular. Nesses casos,
quando ocorre bloqueio na condugao do né AV, ndo ha
pré-excitacao ventricular, e a conducao decremental
progressiva nodal nao é associada com progressao da
pré-excitagdo como visto tipicamente nos feixes AV.
Tais vias acessérias fasciculoventriculares nao sao associadas
com taquiarritmias e ndo devem ser ablacionadas.?

A maioria dos pacientes com CC e vias acessorias tem
anomalia de Ebstein da valva tricGspide. Entretanto, uma
proporgao significativa tem anatomia mais complexa, com
conexdo AV discordante. Feixes acessorios mdaltiplos sao
comuns nesse grupo de pacientes, ocorrendo em 30 a
80% dos casos, comparados com 5 a 10% daqueles sem
CC.. Como nos casos de malformacgdo de Ebstein, aqueles
com discordancia AV tém seus feixes acessérios associados
com a valva trictspide, independentemente do situs atrial,
da relacao AV ou da funcao valvar. Este achado contrasta
com a localizagao mais randomicamente distribuida das
vias acessérias registradas em pacientes sem CC.

2.17. Morfologia do bloqueio atrioventricular congénito

As cardiopatias congénitas mais associadas ao BAV congénito
sao a Transposicao das Grandes Artérias (TGA) corrigida e o
isomerismo atrial esquerdo - este é geralmente associado a

defeitos do septo AV.*? No coragao estruturalmente normal,
estudos sugerem que a principal causa do BAV congénito
é o resultado de uma resposta inflamatéria desencadeada
por autoanticorpos maternos, que atravessam a placenta
e entram na circulagdo fetal. Essa resposta inflamatéria
ocasiona injdria tecidual, fibrose e cicatrizagao do sistema
de condugao.?3-3®

Do ponto de vista morfolégico, o BAV congénito
em coracao estruturalmente normal resulta da falha
na comunicagdo entre os tecidos atrial e ventricular,
como consequéncia da degeneragao ou da auséncia de
determinadas estruturas do sistema de conducdo AV.>*#°
Nesse sentido, esse padrao patolégico pode ocorrer de
trés formas distintas (Figura 3): descontinuidade do eixo
atrial, descontinuidade nodoventricular ou descontinuidade
intraventricular - sendo esta Gltima extremamente rara*.

2

O BAV congénito é um distdrbio raro devido as
alteragoes patolégicas do sistema de condugao AV
associadas ou nao a cardiopatias congénitas. Nos casos de
coragao estruturalmente normal, o BAV congénito decorre
por degeneracdes ou auséncia completa de determinadas
regides do sistema de condugao AV de padrao varidvel.
O local de desconexao AV mais frequente ocorre entre o
tecido atrial e 0 né AV, e a descontinuidade intraventricular
isolada é raramente encontrada. Essas alteracoes geralmente
decorrem de uma resposta inflamatéria desencadeada por
autoanticorpos maternos provenientes de doencas do
tecido conjuntivo.

Tonan

Figura 3 — Esquema dos tipos de descontinuidade atrioventricular (AV) do
sistema de condugéo, o substrato anatémico do bloqueio AV congénito.
Em A, o sistema AV normal com né AV, feixe de His e ramos direito (D) e
esquerdo (E). Em B, descontinuidade entre o n6 AV e o feixe de His. Em C,
descontinuidade entre os tecidos atriais e o eixo de condugéo e, em D, ha
descontinuidade intraventricular.
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2.18. O sistema de conducao nas cardiopatias congénitas

Os coragoes malformados, por apresentarem orificios
nos septos ou conexdes anémalas entre camaras, podem
apresentar anormalidade na posigao e no curso dos tecidos
de conducao do estimulo elétrico.*®

E preciso conhecer a anatomia normal e a morfologia dos
defeitos, a fim de entender os possiveis desvios dos feixes e
nés. Tais noges sao de extrema importancia, nao apenas para
cirurgides, nas corregoes sob visao direta, como também para
eletrofisiologistas, nos procedimentos invasivos.

2.18.1. Anomalias do né sinusal

O nésinusal é uma estrutura que se relaciona com o atrio
morfologicamente direito. Quando essa cdmara esta situada
a esquerda, como no arranjo especular ou situs inversus, o
n6 sinusal acompanha o atrio morfologicamente direito,
sempre situado junto a desembocadura da veia cava superior.
Em outras anormalidades de situs, deve haver apresentacoes
distintas.** No isomerismo atrial direito, espera-se a presenca
de dois nés sinusais, cada um localizado na desembocadura
da veia cava superior que se conecta a cdmara atrial. Ja no
isomerismo atrial esquerdo, ndo se espera a existéncia de
um né sinusal na posicao habitual.

2.18.2. Anomalias do né6 atrioventricular, feixe de His
e ramos

Quanto a morfologia da condugdo AV, duas situagdes
devem ser consideradas: casos com alinhamento ou
desalinhamento entre septo atrial e ventricular.

a) Malformacoes cardiacas com septos atrial e
ventricular alinhados

Dentre as anomalias do coragao que cursam com
alinhamento entre os septos atrial e ventricular, estao todos
os defeitos septais isolados, incluindo a tetralogia de Fallot
e os defeitos do septo AV, além de casos com anomalias da
conexao ventriculo-arterial, como a transposicao simples das
grandes artérias, a dupla via de saida ventricular e a via de
safda Gnica do coragao. Tem relevancia a localizagao do feixe
e dos ramos, em relacdo a comunicacdo interventricular,
como descrito a seguir.*

* Comunicagoes interventriculares isoladas

Definem-se assim as comunicagoes musculares e
aquelas com uma borda relacionada espacialmente ao
SM, chamadas de perimembranosas. Nas comunicagoes
musculares, o feixe de condugéo situa-se longe das bordas,
anterossuperiormente naquelas situadas em posicao trabecular
apical e inferiormente nas musculares de via de saida.
Nas comunicagbes perimembranosas o feixe ramificante
distribui-se na face esquerda do septo ventricular, relacionado
a borda posteroinferior do defeito.

* Defeito septal atrioventricular

No defeito septal AV existe uma juncdo AV dnica,
no mesmo plano, com consequente auséncia do septo
AV. O triangulo de Koch, nessa situagao, é bem menor,
e seu apice esta muito préximo do orificio do SC.
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O nd AV, consequentemente, esta situado em posicao mais
posteroinferior do que no coragao normal. Quando ha
comunicagao interventricular, ela se estende amplamente
para a via de entrada, e o feixe nao ramificante é longo e
se distribui no topo do septo ventricular, ramificando-se
apenas anteriormente.

* Tetralogia de Fallot

O defeito basico da tetralogia de Fallot é a anteriorizagao
do septo de saida, promovendo, ao mesmo tempo, a estenose
subpulmonar, o cavalgamento da aorta e a comunicagao
interventricular. Esta costuma ser perimembranosa em mais
de 90% dos casos, e a regra para distribuicao do feixe de
condugao AV é a mesma ja explicada para os defeitos septais
ocupando essa regiao. O feixe ramificante se posiciona no
lado esquerdo do septo na maioria dos casos.

* Anomalia de Ebstein da valva trictspide

Nesta anomalia, ocorre deslocamento apical da insergao
das cuspides septal e inferior da valva tricispide, que
costuma ser bastante insuficiente. Tal deslocamento define
uma porgao da via de entrada ventricular, que funciona
hemodinamicamente como étrio (atrializagao da via de
entrada).*** A pré-exitagao é frequente nesta anomalia, e
se verificou presenca de conexdes AV laterais e também
nodovenriculares. Outra caracteristica anatdmica no Ebstein é
a maior proximidade do né AV com o orificio do SC, quando
em comparagao com os coragoes normais.*’

b) Malformacoes cardiacas com desalinhamento entre
os septos atrial e ventricular

Incluem-se nesta categoria as anomalias da conexao AV,
como a conexao AV discordante (em geral apresentando-se
como transposicao corrigida) e as conexdes univentriculares,
como as auséncias de conexao a direita ou a esquerda, e as
duplas vias de entrada ventriculares. Também apresentam
desalinhamento entre os septos aqueles coragoes com
cavalgamento da valva AV direita.

* Conexoes atriovenriculares discordantes (transposicao
corrigida)

Essas anomalias sao definidas pela conexdo do atrio
morfologicamente direito ao ventriculo morfologicamente
esquerdo, e do atrio esquerdo ao VD. Esse grupo de coragoes é
conhecido como transposicao corrigida das grandes artérias, uma
vez que se associa uma conexao ventriculo-arterial discordante,
com aorta emergindo do ventriculo morfologicamente direito
e tronco pulmonar do VD. Uma caracteristica do feixe de
conducao AV também decorre do desnivelamento: o né AV
situado no vértice do triangulo de Koch ndo consegue fazer
conexao com a massa ventricular. Nesse caso, desenvolve-se,
ainda no periodo embrionario, um né AV anterior, situado junto
ao anel da valva AV direita, que é a valva mitral.*® A partir dessa
estrutura, emerge o feixe AV, o qual circunda anteriormente
a circunferéncia da artéria pulmonar em sua conexao
com o ventriculo e se ramifica na diregdo anteroposterior.
Quando existe uma comunicacao interventricular, o feixe
se distribui em sua borda anterior, constituindo uma marca
anatdmica que precisa ser conhecida por cirurgides e
intervencionistas. Recentemente, alguns autores identificaram
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situagdes nas quais o desalinhamento septal € minimo, como,
por exemplo, na presenca de atresia ou estenose pulmonar
severa. Em tais casos, o né AV usual posterior e seu feixe
conseguem fazer contato com a massa ventricular, e o sistema
de conducao é normal ou, alternativamente, mostra um
sling de tecido de condugao no topo do septo, com dois nés
conectantes, um posterior e outro anterior.*

¢ Conexao atrioventricular univentricular com ventriculo
principal esquerdo

Neste grupo de coragdes, apenas um dos ventriculos tem
conexao com a massa atrial, quer seja por meio de dupla
via de entrada ou por auséncia de conexao AV a direita ou
a esquerda. “Ventriculo tnico” é dos nomes pelo qual esse
grupo de anomalias é conhecido. Na maioria dos casos,
existem dois ventriculos, um principal e outro rudimentar.
Quando o ventriculo principal é morfologicamente
esquerdo, o rudimentar, de morfologia direita, situa-se
anterossuperiormente e existe desalinhamento entre os
septos atrial e ventricular. Também aqui o né AV posterior
nao se conecta, desenvolvendo-se um né e um feixe
AV anteriores.*> O n6 AV anémalo situa-se no anel da
valva AV direita. Nos casos de atresia trictspide classica
(auséncia de conexdo AV a direita), o né AV situa-se no
assoalho do atrio direito, préximo de uma depressao que
corresponde a porcao AV do SM.** Nos coragoes com
conexao univentricular, cujo ventriculo principal é o direito
(ventriculo Unico direito), os septos atrial e ventricular
estdo bem alinhados posteroinferiormente e, portanto, o
né AV e o feixe de conducdo sao normoposicionados.*?
Nos raros casos de conexao AV para ventriculo de morfologia
indeterminada (ventriculo Gnico verdadeiro), nao existe
regra para a localizagdo e nem para a distribuicao do feixe
de condugao, uma vez que nao existe septo ventricular.

 Coracdes com cavalgamento da valva trictspide

A valva tricGspide cavalga o septo posterior, e existe
desalinhamento entre este e o septo atrial. Nesses casos, o n6
AV presente no vértice do tridngulo de Koch ndo consegue
fazer conexao com o septo ventricular. Desenvolve-se, entdo,
um né conectante, situado na parede atrial direita inferior,

no local onde o septo ventricular se une ao anel valvar
tricuspideo. O feixe de conducao distribui-se, assim, a partir
deste ponto, cursando longamente sobre o topo do septo
ventricular, o que traz risco quando da corregao cirdrgica
do defeito.”*

Particularmente importante sera identificar casos com
desalinhamento entre os septos atrial e ventricular (Quadro 1).

3. Avaliacao e estratificacao nao invasiva

3.1. Pacientes sem cardiopatias
3.1.1. Taquiarritmias supraventriculares
3.1.1.1. Sem documentacao eletrocardiografica

Historia clinica™

Ossintomas relacionados as Taquiarritmias Supraventriculares
(TSV) incluem palpitagdo, fadiga, desconforto e/ou dor
tordcica, dispneia, escotomas cintilantes, pré-sincope e
sincope. As extrassistoles sao os gatilhos disparadores das TSV;
em geral assintomaticas, podem apresentar sintomas como:
irregularidade do ritmo, descompasso, tosse, pancada do
coragao (relaciona-se a pausa pés-extrassistdlica), e, menos
comumente, pré-sincope, falta de ar, cansago e polidria.
A dor retroesternal ocorre em 100% das criangas menores de
10 anos de idade com TSV. Alguns sintomas podem direcionar
o diagnéstico com maior precisdo, como batimento em
farcula esternal na Taquicardia por Reentrada Nodal (TRN)
AV, sensacao de irregularidade do ritmo na Taquicardia Atrial
(TA) multifocal ou FA, aumento progressivo da aceleracao do
coragdo na TA e taquicardia sinusal.

A TSV pode ter um comportamento incessante (mais de
80% do dia em taquicardia) e provocar a disfungao ventricular,
caracterizando a taquicardiomiopatia (insuficiéncia cardiaca
secunddria a taquiarritmia, como, por exemplo: TA, TJE e
taquicardia de Coumel).

Quadro 1 - Regra do alinhamento septal e sistema de condugao atrioventricular em coragdes com conexdo univentricular e cavalgamento de

valvas atrioventriculares.

N6 atrioventricular anémalo, anterossuperior ou lateral direito

Septo ventricular ndo alcanga a crux cordis se o ventriculo principal é de
morfologia esquerda

Relagéo do feixe ramificante com as bordas da comunicagéo interventricular depende
da posicéo da camara rudimentar morfologicamente direita

Septo ventricular alcanga a crux cordis e esta alinhado com o septo atrial se o
ventriculo principal & de morfologia direita

N6 atrioventricular e feixe com posi¢ao normal (regular)

Inexisténcia de septo em coragdes com ventriculo Unico de morfologia
indeterminada

Posigao variavel do nd atrioventricular e feixe

Septo n&o chega a crux cordis

Valva tricispide cavalga o septo posterior

N6 atrioventricular anémalo na parede atrial inferior, na linha de prolongamento do
septo ventricular

Valva mitral cavalga o septo de saida

Septo alinhados na crux cordis

N6 atrioventricular com posic&o normal (regular)
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A TSV pode nao apresentar queixas clinicas, e o diagndstico
ser feito durante avaliagao pedidtrica, ou diante de estado febril
em atendimento emergencial. Em criangas com idade inferior
a 3 anos, o familiar mais préximo é a pessoa que observa o
coragao acelerado ou o comportamento diferente da crianga,
como dificuldade de mamar ou deglutir, inquietude inicial
progredindo para quietude, com olhos vidrados, seguindo
para o agravamento do quadro, com respiracdo ofegante,
sudorese intensa, sonoléncia, palidez e cianose labial.

Exame fisico

Em geral, fora da crise de arritmia, o exame fisico é normal,
exceto na associagao de CC. Nesta situagdo, o ecocardiograma
é o exame complementar fundamental.

Avaliacao diagnéstica

Eletrocardiograma

O ECG em repouso pode evidenciar pré-excitagao
ventricular manifesta caracterizando a possibilidade de TRAV
como causa dos sintomas. Em criangas com idade inferior
a 2 anos de idade, a pré-excitagao ventricular pode passar
desapercebida, pois o complexo QRS ndo é tao alargado, mas
o intervalo PR é muito curto (menor ou igual a 80 ms). Das TSV
em lactentes (idade inferior a 2 anos), as mais frequentes sao a
mediada por uma via acesséria (TRAV) em até 70% dos casos,
e a TA em até 30% dos casos. A medida que a crianca cresce
(idade entre 5 e 10 anos), a TRN representa até 10% das TSV,
chegando a 15% entre 10 e 18 anos, com franco predominio
do sexo feminino (até 80%).

Holter

A andlise eletrocardiografica ambulatorial (Holter) pode ser
feita durante 24 a 48 horas. Esse método é bem utilizado nos
pacientes com sintomas didrios ou para controle da eficacia
terapéutica em taquicardias incessantes. Entretanto, em pacientes
com sintomas de palpitagdo taquicardica, cujo ECG nao é
esclarecedor, o Holter, incomumente, pode sugerir a causa da
taquicardia na presenca de excitagao ventricular intermitente.
A presenga de dois intervalos PR com diferenca minima de
100 ms entre si, caracterizando a presenca da dupla via nodal
anterégrada, aponta para a hipotese de TRN.

Em casos de sintomas esparsos, o monitor de eventos
tem capacidade de documentagao de 1 a 2 semanas.
Nessa mesma linha, sistemas mais novos, acoplados até ao
telefone celular, tornam-se ferramentas étimas para os casos de
sintomas muito esparsos e podem ser usados em substituigao
ao loop implantavel (dispositivo implantado no subcutaneo do
paciente com capacidade de fazer registro eletrocardiografico
continuo por até 2 anos).

Teste ergométrico

O teste ergométrico é Gtil em casos bem caracterizados
de arritmias desencadeadas pelo esforco fisico, sejam
extrassistoles ou taquiarritmias, como TA, flutter atrial,
desencadeadas durante o esforco fisico. Em alguns casos
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incomuns, a TRN ou TRAV podem ser desencadeada na
fase de recuperagao.

3.1.1.2. Com documentacao eletrocardiografica®

Na chegada de um paciente a emergéncia com
taquiarritmia, o tratamento somente deve ser instituido
apés o registro do ECG padrao das 12 derivagbes, pois este
pode ser o (inico momento de registro da crise de arritmia.
No caso de instabilidade hemodinamica, tal registro do
ECG fica comprometido em prol da seguranga do paciente,
situacdo na qual a cardioversao imediata é imperiosa.

Uma vez tendo-se o registro eletrocardiogréfico e
caracterizada a taquicardia de complexo QRS estreito, alguns
passos sao seguidos para o diagndstico mais provavel do
mecanismo dessa TSV (Figura 4).

Algumas outras caracteristicas podem ser Gteis na
identificacao e localizagao da taquicardia

a) Sequéncia da ativacao atrial

A sequéncia da ativagdo atrial durante a taquicardia
é a analise da polaridade e o calculo do eixo elétrico da
onda P’. Ela é capaz apontar o ponto inicial da ativagao
atrial. Onda P~ positiva em D2 somente é possivel na TA,
visto que a ativagao atrial faz-se de forma craniocaudal (de
cima para baixo). Ja a onda P” negativa em D2 demonstra a
conducao caudocranial (de baixo para cima). TRAV mediada
por via acessoria lateral ou anterolateral esquerda apresenta
onda P~ positiva em D3.

b) Resposta a manobra vagal ou adenosina

Em recém-natos e lactentes com menos de 1 ano de
idade, o uso de 4gua gelada na face apresenta alto indice
de reversdo de taquicardia reentrante — a 4gua gelada na
face gera aumento da pressao arterial com distensao do arco
adrtico, causando um reflexo vagal. Esta reacdo vagal age no
né AV, culminado na reversao de taquiarritmias reentrantes,
que usam o n6 AV em seu circuito, como a TRAV, e, no caso
de TA, ocorre aumento de bloqueio da condugao AV, sem
reversao da taquicardia, mas facilitando o diagnéstico.

A manobra vagal eficiente em criangas maiores de
2 anos de idade ocorre com compressao do seio carotideo,
associado ou ndo a flexdao dos membros inferiores no térax.
A degluticdo de dgua gelada tem tido resultado positivo na
reversao de taquicardias em criangas > 5 anos de idade.
A massagem ocular deve ser evitada, pois, além de ineficaz,
pode ocasionar descolamento de retina.

No caso de insucesso da manobra vagal, a adenosina
(0,2 mg/kg/dose) é o farmaco de escolha, sendo obtidos
trés tipos de resposta: (1) nao reversao com bloqueio AV
transitorio — TA e flutter atrial; (2) alentecimento gradual
- taquicardia sinusal, TA focal e taquicardia juncional;
(3) reversao sabita — TRAV, TRN e TA.

No caso de nao resposta da adenosina, duas situagoes
devem ser aventadas: a dose inadequada aplicada e a
presenga de TV — o complexo QRS em crianga ndo é
tdo alargado quanto o do adulto (duragdo do complexo
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| Taquicardia de Complexo QRS Estreito |

v

v

| Regularidade do intervalo RR |

| Irregularidade do intervalo RR |

v

v

—

| Visibilidade da onda P’ |

| Dissociagao AV || Aleatoria |

| Ciclica |

{ } A 4 A 4 A 4

Ausente Presente TJE T ) TRN
flutter atrial
| TRN Relagéo trio:ventriculo |

Intervalo RP’ curto Intervalo RP' longo

A 4
TA
TRAV Coumel
TRN Incomum

Intervalo RP’ < 80 ms

TRN
TJE

Figura 4 - Fluxograma do diagndstico diferencial das taquiarritmias supraventriculares. AV: atrioventricular; TJE: taquicardia juncional ectépica; TRN: taquicardia por
reentrada nodal; TA: taquicardia atrial; TRAV Coumel: taquicardia reentrante atrioventricular mediada por via acesséria de condugéo ventriculo-atrial lenta; TRN incomum:
taquicardia por reentrada nodal atrioventricular inversa a taquicardia por reentrada nodal; TRAV: taquicardia por reentrada atrioventricular.

Intervalo RP’ = 100 ms

TRAV
TRN

QRS = 90 ms em criancas com < 2 anos de idade e
QRS > 100 ms em criangas com idade = 3 anos de idade).

c) Presenca de bloqueio de ramo funcional

A presenca ocasional de bloqueio de ramo funcional
durante a taquicardia pode facilitar o diagnéstico da TSV.
A TRAV mediada por via acessoria lateral esquerda, ao
apresentar bloqueio de ramo esquerdo (bloqueio de ramo
homolateral a via acesséria), leva ao alentecimento da
frequéncia da taquicardia, j& que o caminho da circunvolucao
da taquicardia aumenta (aumento do ciclo da taquicardia).
No caso de TRAV mediada por via acessoria lateral direita
apresentar bloqueio de ramo direito (bloqueio de ramo
homolateral a via acesséria), leva ao alentecimento da
frequéncia e ao aumento do ciclo da taquicardia.

d) Alternancia elétrica do complexo QRS

A alternancia elétrica é caracterizada pela mudanga de
amplitude do complexo QRS (onda R), sem mudanga do eixo
elétrico, analisada em D2, e se deve ao redirecionamento
das forgas elétricas ventriculares, causado por um bloqueio
2:1 de parte da rede de Purkinje. Pode ocorrer em qualquer

TSV em que houve alta freqoéncia ventricular, sendo mais
comum na TRVA.

3.1.2. Taquiarritmias ventriculares

Aavaliagdo e a estratificagdo da TV passam, primordialmente,
pela andlise da funcao ventricular. A disfungao ventricular, em
especial do Ventriculo Esquerdo (VE), é marcador de risco
independente de morte stbita.

Dentre os métodos de andlise da funcao ventricular
temos o ecocardiograma, os métodos com radioisétopos e a
ressonancia magnética.

A TV incessante pode ser a causa da disfuncao ventricular,
sendo caracterizada pelo fendmeno de taquicardiomiopatia.
No caso do coragao estruturalmente normal, a TV é classificada
como idiopatica. Neste dmbito, dois tipos sao mais comumente
demonstrados, a saber: TV Idiopatica do Ventriculo Direito
(TViVD) e TV Idiopética do Ventriculo Esquerdo (TViVE).

A TViVD pode se apresentar com ou sem relagio com
esforgo fisico, enquanto a TVIiVE tem intima relacdo com
esforgo fisico. Assim, o teste ergométrico é a avaliagdo nao
invasiva mais indicada, apesar da baixa de reprodutibilidade
do método, em especial na populacao infantil.

Arq Bras Cardiol. 2016; 107(1Supl.3):1-58
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O registro ECG dessas taquicardias em crianga é incomum,
sendo eventualmente evidenciado em criangas na unidade
de emergéncia para atendimento de um quadro febril, apés
atividade aerébica intensa, ou em registro de Holter.

3.2. Pacientes com cardiopatia congénita

A maior parte das cardiopatias congénitas apresenta
risco de evento arritmico moderado na vida adulta.
Estima-se que arritmias malignas e morte stbita ocorram
em aproximadamente 1% de pacientes com CC em
seguimento de 10 anos. Em pacientes com leses complexas,
esse risco pode atingir 10% em uma década, sendo a
disfuncao ventricular um marcador importante de arritmias
ventriculares malignas. As patologias de maior risco sao
a transposicao de grandes artérias e VD sistémico apds
corregao cirtrgica, obstrugdes ao VE (estenose adrtica ou
coarctagdo adrtica) e tetralogia de Fallot. A estratificagdo
do risco desses pacientes é feita com dados de trabalhos
menores, na auséncia de grandes ensaios clinicos.?*>

A anamnese e o exame fisico podem indicar risco
aumentado, como na presenga de palpitagdes rdpidas,
sintomas de insuficiéncia cardiaca e, especialmente,
sincope inexplicada. Ao exame fisico, a presenca de arritmia
cardiaca, o desenvolvimento de sopro cardiaco ou sinais de
insuficiéncia cardiaca indicam pior prognéstico.

As arritmias cardfacas sao a principal causa de
hospitalizagdo em pacientes adultos com CC. Podem ser
sinal de descompensacao hemodinamica, assim como podem
ser muito mal toleradas, devido a condigao cardiaca prévia.
A presenca de arritmias documentadas aumenta o risco
de morte sibita, sendo isso especialmente verdadeiro na
presenca de flutter/FA em pacientes com transposigao de
grandes vasos e tetralogia de Fallot.

Além da anamnese, exames complementares poderao ser
solicitados de acordo com a hipétese diagndstica, e poderao
trazer informagdes progndsticas.

* ECG de repouso: feito de rotina em praticamente
todas as avaliagoes desses pacientes. Alguns dados
que indicam risco aumentado de morte stbita sdo a
presenga de ritmo nao sinusal, complexo QRS com
mais de 180 ms e alteragdes na dispersao do QT.

* Holter e monitor de eventos, para avaliagao de
sintomas e pesquisa da presenca de arritmias atriais
e ventriculares.

* Raio X de térax: traz dados importantes se houver
aumento de area cardiaca, sinais de hipertensao
pulmonar ou alteragoes de vascularizacao pulmonar.
Indice cardiotorécico > 0,5 e edema agudo de pulmao
sao indicadores de risco aumentado de morte subita.

* Ecocardiograma transtoracico ou transesofagico:
fornece informacbes essenciais sobre a anatomia
cardiaca, permitindo avaliar a morfologia das cdmaras
cardiacas, funcionamentos das vdlvulas cardiacas,
fungao ventricular, presenca e severidades de shunts.
Dados que indiquem sobrecarga de volume, como
aumento em volume diastélico final, ou sobrecarga
de pressao, como hipertrofia ventricular ou aumento
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de pressao intracavitdria, sao essenciais. Por fim,
a avaliagdo com Doppler pode mostrar dados
hemodinamicos de significado prognéstico, como
gradientes em obstrugdes, tamanho de shunts e
pressdo de artéria pulmonar estimada. A existéncia
de disfungao ventricular sistémica e/ou pulmonar é
fator indicativo de risco aumentado de morte sibita.

2

* Ressonancia magnética:*” é especialmente (til para
avaliagoes volumétricas e deteccao de fibrose miocardica.
Tem sido usualmente indicada em quantificagao de
volume e fungdo ventricular de VD em tetralogia de Fallot
e VD sistémico, quantificagao de insuficiéncia pulmonar,
avaliacdo de aneurismas, estenoses e disseccdo em
artérias pulmonar e aorta, além de avaliagao de alteragdes
venosas pulmonares ou sistémicas.

* Tomografia computadorizada: é especialmente (til
para a avaliagdo de artérias corondrias e colaterais,
anomalias arteriovenosas e doencas parenquimatosas
pulmonares.

* Teste ergoespirométrico: o teste ergoespirométrico
para avaliagao da capacidade cardiopulmonar oferece
dados como medida direta do consumo méximo de
oxigénio, eficiéncia ventilatéria, resposta pressorica,
resposta cronotrépica e eventual desencadeamento
de arritmias ao esforgo. Testes repetidos costumam
ser usados para comparagoes no seguimento de longo
prazo, a fim de avaliar risco e definir necessidade ou
nao de intervencao.

4. Arritmias cardiacas fetais

Os distdrbios do ritmo cardiaco correspondem a capitulo
importante da cardiologia fetal. Eles podem comprometer
significativamente a evolugao da gestacao e, por isso, devem
ser identificados e tratados, quando necessdrio. E de vital
importancia que se reconhega o mecanismo da arritmia e
estabelecam-se as consequéncias hemodinamicas, bem como
a anatomia cardfaca fetal subjacente, para planejamento
terapéutico perinatal. Algumas arritmias fetais ndo necessitam
de tratamento. No entanto, outras correspondem a
emergéncia em cardiologia fetal, necessitando de répido
diagnéstico e introdugdo da terapéutica.

4.1. Avaliacao de ritmo cardiaco fetal

O ecocardiograma fetal completo deve sempre incluir
a avaliagdo da frequéncia e do ritmo cardiaco. Varias
técnicas sao utilizadas para tal, incluindo os modos uni
e bidimensional, e o Doppler pulsado.’® O principio da
avaliagao ecocardiografica do ritmo cardfaco fetal é o
estabelecimento da relacdo entre as contracdes atrial
e ventricular, sabendo-se que o normal é que esta seja
de 1:1, com uma Frequéncia Cardiaca (FC) entre 110 e
180 bpm. Por meio do Doppler, procura-se identificar
simultaneamente tracados que correspondam as contragoes
atrial e ventricular. Identificam-se a onda “A” do fluxo
transmitral e a onda referente a ejegdo ventricular esquerda.
A obtencdo concomitantemente de tragados da veia cava
superior e aorta, assim como de veia e artéria pulmonares,
também é utilizada para este fim. Ja o modo unidimensional
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pode mostrar a movimentagao miocdrdica durante o ciclo
cardiaco do feto, identificando-se as contracoes atriais e
ventriculares no mesmo tragado.>%°°

4.2, Bradicardia fetal

A causa e o mecanismo da bradicardia fetal determinam
a estratégia de tratamento. Muitas vezes, este se restringe
a observacao cuidadosa dos sinais de comprometimento
ou sofrimento do feto. As decisdes a respeito de adiantar
o parto, correndo os riscos das complicagdes secundarias a
prematuridade, devem ser avaliadas e comparadas com as
terapias disponiveis, sua eficacia e os riscos do uso de drogas
ou implante de dispositivos para mae e feto.

O Quadro 2 apresenta um resumo das bradicardias,
incluindo indicagbes para o tratamento.

4.3. Bradicardia sinusal ou ritmo atrial baixo

Os mecanismos bésicos do ritmo atrial baixo incluem
deslocamento congénito da ativagdo atrial, dano adquirido do
né sinoatrial, canalopatia e supressao secunddria da frequéncia
do né sinusal. Os isomerismos atriais direito ou esquerdo
podem causar bradicardia como resultado de ritmo atrial
baixo ou nés sinoatriais duplos. Nestes casos, a FCdo feto pode
variar de 90 a 130 bpm. Na miocardite viral ou na presenca
de anticorpos anti-Ro e/ou anti-LA, pode-se observar fibrose
do né sinusal. A bradicardia sinusal pode ser observada em
situagdes de evolugao progressiva para o ébito fetal (feto em
condicao terminal) ou decorrente do uso materno de algumas

Quadro 2 - Manejo intrauterino de bradicardias.

medicagdes, incluindo betabloqueadores e alguns sedativos,
que podem suprimir a frequéncia do né sinusal do feto.
Estas arritmias nao requerem tratamento.

4.4. Sindrome do QT longo e outras canalopatias

A bradicardia fetal persistente e assintomatica, isto é,
quando a FC fetal € mantida abaixo do percentil 3°' € uma das
apresentagdes mais consistentes da SQTL.*>% O manejo do
feto com suspeita de SQTL inclui observagao atenta, avaliagao
po6s-natal e medida do intervalo QT Corrigido (QTc) por
Magnetocardiografia fetal (MCGf) ou eletrocardiografia, se estas
técnicas estiverem disponiveis.®* A bradicardia fetal decorrente
da SQTL nao deve ser tratada, mas o torsades de pointes, se
presente, deve receber terapéutica medicamentosa (Quadros
3 e 4).% Sempre que possivel, deve-se evitar anormalidades
eletroliticas maternas, especialmente hipomagnesemia e
hipocalcemia, bem como o uso de drogas e agentes anestésicos
que prolongam o intervalo QT.

4.5. Bigeminismo atrial bloqueado

O bigeminismo atrial bloqueado produz FC entre 75 e
95 bpm quando a condugao AV encontra-se em padrao do
tipo 2:1.% Essa anormalidade pode ser confundida com BAV
de 22 grau. O manejo do bigeminismo atrial bloqueado é
idéntico ao da extrassistolia atrial isolada, sem necessidade
de tratamento. A evolugao para taquicardia supraventricular
pode ocorrer em aproximadamente 10% dos casos; por
este motivo, recomenda-se realizar o ecocardiograma fetal,
para avaliar a anatomia e a fungao cardiacas de base, e fazer

Diagnéstico Causas primarias Manejo intrauterino CRINE Comentarios
. -~ Descartar sofrimento fetal como . . ) -
Marca-passo atrial ectépico - IIA Pode ser visto nos isomerismos atriais
causa da bradicardia
Disfunc&o do né sinusal (incluindo as Observagao até resolugéo da A Checar na mae anti-Ro/LA e IgG/IgM
Bradicardia sinusal decorrentes deinfeccdo ou anticorpos) bradicardia para TORCH e parvovirus
Causas secundarias: medicagdes e .
O . Tratar causa subjacente da
hipotireoidismo materno, sofrimento ou S IIA
. bradicardia
anomalias do SNC fetal
Bigemini trial Observar/reduzir estimulantes 10% de risco de TSV fetal
bllgemln‘ljsmo atria Extrassistoles atriais matermos I/A Ausculta semanal da FC fetal até
oqueado arritmia resolver
Agresso dos an ficorpos matermos Observagao I/A Coragao estruturalmente normal
Anti-Ro/La
Dexametasona para_ BA.V de Fibroelastose endocardica, disfuncéo
segundo grau ou de primeiro grau Ib/B e )
o ) " A valvar ou miocardica associadas
com sinais de inflamagéo cardiaca
BAV Para BAV idiopatico ou resultante
Para BAVT como prevengao do obito de danolao no AV normal (pesquisa
e lIb/B de anticorpos negativa) apenas
ou cardiomiopatia R
observar; néo é recomendado o uso de
dexametasona
Imunoglobulina endovenosa Ib/C Aimunoglobulina endovenosa ndo é

recomendada como profilaxia

Adaptado de: Donofrio et al.** CR/NE: classe recomendagéo/nivel de evidéncia; TORCH: toxoplasmose, outras, rubéola, citomegalovirus e herpes; SNC: sistema
nervoso central; TSV: taquicardia supraventricular; FC: frequéncia cardiaca; BAV: bloqueio atrioventricular; BAVT: bloqueio atrioventricular total; AV: atrioventricular.
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Quadro 3 — Manejo intrauterino das taquicardias.

Diagnéstico Tratamento intrauterino CRINE Comentarios
TSV ou
Taquicardia flutter atrial Observar I/B Controle da FC fetal
intermitente
TV 2200 bpm Antiarritmicos lla/C
Drogas de primeira e slegunda Ver quadro 4 para dosagens e recomendacdes
linha (transplacentério)
Digoxina I/B
Sotalol B Os tratamentos combinados s&o usados para casos graves, refratarios
o » as drogas
Combinag&o de drogas (transplancentério)  1Ib/B Considerar antecipagdo do parto se proximo do termo
TSV ou flutter Terceira linha (transplacentario)
atrial com
hidropsia ou Amiodarona IIB
disfupgéo Contraindicado: verapamil /A
ventricular
Contraindicado: procainamida /B
Tratamento direto do feto
Digoxina IM lla/B
Digoxina no corddo IIb/B
Contraindicado: adenosina no corddo /B
Primeira ou segunda linhas: Ver quadro 4 para dosagens e recomendagdes de monitoramento
TSV 2200 bpm o
sem hidropsia Digoxina B
ou d|§fungao Sotalol B Monitoramento frequente do bem-estar fetal e da toxicidade de drogas
ventricular (em materno-fetais. Considerar antecipago do parto se proximo do termo
Taquicardia geral a TSV tem
sustentada FC 2220 bpm; Terceira linha
considerar Amiodarona IIb/B
outras
causas se FC Contraindicado: verapamil IIb/A
<22
0 bpm) Contraindicado: procainamida /B
TSV <200 bpm
sem hidropsia Observar B
ou disfungdo
ventricular
Sotalol I8 Digoxina aumentara o BAV e diminuiré a resposta ventricular.
Digoxina /B Considerar antecipagao do parto, se proximo do termo
Flutter atrial }
Amiodarona IIb/B
Contraindicado: procainamida /8
Tratamento de primeira linha
Magnésio EV IIc MCGf (se disponivel) para medir intervalo QTc
Lidocaina EV IIC Iniciar com magnésio EV e depois lidocaina em bolo + manutencéo
TV % hidropsia - N
Propranolol (oral) IIc Magnésio EV na mée n&o deve ser usado por > 48 horas
Tratamento de segunda linha
Sotalol IIC Considerar antecipagao do parto se préximo do termo

Adaptado de Donoffrio et al.** CR/NE: classe de recomendagéo/nivel de evidéncia; TSV: taquicardia supraventricular; TV: taquicardia ventricular; IM: intramuscular;
BAV: bloqueio atrioventricular; EV: endovenoso; MCGf: magnetocardiografia fetal; FC: frequéncia cardiaca; QTc: intervalo QT corrigido.
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Quadro 4 - Drogas antiarritmicas.

Droga Dose terapéutica Nivel sérico terapéutico e efeito  Toxicidade
Ataque: 1.200-1.500 ug/24 horas EV a cada 0,7-2,0 ngimlL Na’usee_i/vgmltos, bradiarritmia sinusal ou BAV,
8 horas pré-arritmia
Digoxina Manutengéo: 375-750 pg/dose/diaacada8a  Nausea, fadiga, perda de
12 horas (VO) apetite, bradicardia sinusal, IM fetal: lesdo do nervo ciatico ou laceragao da
Dose IM fetal: 88 ug/kg a cada 12 horas e BAV de primeiro grau, BAV tipo pele devido a inje¢ao
repetir duas vezes Wenckebach noturno (raro)
160-480 mg/dose/dia a cada 8-12 horas (VO) Niveis ndo monitorados Nagsea/vomltos’, toqturg, QTc 2 0,48 segundos,
fadiga, BCR, pro-arritmia materna ou fetal
Sotalol Bradicardia, BAV de primeiro
grau, alargamento de P e QRS,
QTc < 0,48 segundos
Nausea/vomitos, disfuncéo de tireoide, rash por
Ataque: 1.800-2.400 mg/d a cada 6 horas por fotossensibilidade, trombocitopenia, BCR, QTc
48 horas (VO); 800-1200 mg se tratamento 0,7-2,8 pg/mL > 0,48 segundos, pré-arritmia materna e fetal,
medicamentoso prévio torsades com SQTL, bdcio fetal, problemas do
desenvolvimento neurolégico
Amiodarona Bradicardia sinusal materna e
Manutengo: 200-600 mg/d (VO) fetal, perda de apefite, BAV de
primeiro grau, alargamento de P e
QRS, QTc = 0,48 segundos
Descontinuar a droga e fazer transi¢ao para
outro agente, quando o ritmo for convertido ou
a hidropsia estiver resolvida
60-320 mg/d divididos a cada 6 horas (VO) 25-140 ng/mL Fadiga, bradicardia, hipotenséo, BAV, restrigo do
crescimento fetal, aumento do tdnus uterino
Propranolol
BAV de primeiro grau, bradicardia,
aumento do ténus uterino
Lidocaina Ataque: 1.-1 ,5 mglkg E\( seguido de 1,55 pg/mL Nguseg/vgmltos, sintomas neuroldgicos e
1-4 mg/minuto EV continuo proé-arritmia
o . . Fadiga, sintomas neuroldgicos
Ataque: 2-6 g EV'por 20 minutos seguidos de <6 mEq/L Se perda do reflexo patelar e/ou niveis > 6 mEq/L,

1-2 glhora

Sulfato de magnésio
N&o se recomenda tratamento por > 48 horas
Nova dosagem pode ser considerada, se
houver recorréncia da TV

Monitorar reflexo patelar

interromper a infusdo

Niveis > 5 mEq/L associados com alteragées no
ECG materno e pro-arritmia

Adaptado de Donofrio et al.* EV: via endovenosa; BAV: bloqueio atrioventricular; VO: via oral; IM: intramuscular; BCR: bloqueio completo de ramo; SQTL.: sindrome
do QT longo; TV: taquicardia ventricular; ECG: eletrocardiograma; QTc: intervalo QT corrigido.

seguimento do feto semanalmente, seja pelo ultrassom ou
pelo ecocardiograma fetal.

4.6. Bloqueio atrioventricular total

Foram descritos trés tipos de Bloqueio Atrioventricular
Total (BAVT) fetal. Em 50% dos casos, ele ocorre por
malformacao do sistema de conducao e se associa a doencas
estruturais, sendo as mais frequentes o isomerismo atrial
esquerdo e a transposicao corrigida das grandes artérias.
O BAVT autoimune, associado aos anticorpos maternos
anti-Ro e Anti-La, representa aproximadamente 40% dos casos.
O terceiro grupo, menos frequente, tem etiologia indeterminada.
A indicagao do tratamento do BAVT depende da etiologia, da
frequéncia ventricular e da presenga e grau de repercussao
hemodinamica. O uso de betassimpaticomiméticos, como
terbutalina, salbutamol ou isoprenalina, pode elevar a
FC fetal, quando esta se encontra abaixo de 55 bpm, na

presenca de sinais de insuficiéncia cardfaca ou hidropsia
fetal (mesmo que a FC esteja acima desse niimero).®¢
A terbutalina parece ser bem tolerada, embora seja comum
o aparecimento de extrassistoles benignas e de taquicardia
sinusal materna.®® Mesmo elevando a FC fetal e, com isso,
prolongando a gestagao, nao existem estudos que demonstrem
o impacto do uso dos simpaticomiméticos na sobrevida.
O uso do marca-passo fetal apresenta importante limitagoes
técnicas, sendo ainda considerado experimental.®* O BAVT
de origem imunolégica pode se beneficiar do tratamento
medicamentoso com corticoides, da infusao endovenosa de
gamaglobulina ou da associagdo de ambos.””* Os relatos
que descrevem os beneficios da dexametasona, na dose de
4 a 8 mg/dia, evidenciam reducao da inflamagao,*” reversao
ou estabilizagdo do BAV incompleto (primeiro e segundo
graus), e melhora ou resolucao da hidropsia e da fibroelastose
endocardica.®”-” Entretanto, o uso de corticoides pode estar
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associado a complicagdes importantes como restricao de
crescimento, oligopdmnio, constricao ductal (que também pode
ser causada pela prépria doenga), diabetes melito materno e
efeitos adversos sobre o Sistema Nervoso Central (SNC) fetal.”*7?
Apesar dessas possiveis complicagdes, quando existe BAV de
primeiro ou segundo graus associado a sinais de inflamagao
miocdrdica, tais quais ecogenicidade endomiocdrdica
aumentada, regurgitagdo valvar, disfuncao cardiaca, derrame
pericardico, entre outros, a dexametasona podera ser utilizada
para prevenir progressao para BAVT, mesmo que sua eficdcia
ainda ndo esteja bem estabelecida. Nos fetos com BAVT
instalado e sem insuficiéncia cardiaca, a dexametasona também
pode ser considerada e tem como objetivo reduzir a incidéncia
de cardiomiopatia dilatada.”>”* O medicamento deve ser
descontinuado ser houver efeitos colaterais importantes na
méae ou no feto. A imunoglobulina endovenosa administrada
com a dexametasona constitui outra opgao terapéutica.
Estudo multicéntrico retrospectivo demonstrou melhora da
sobrevida com essa associagdo quando existe fibroelastose
endocdrdica ou disfuncdo sist6lica.®® O momento 6timo da
administracao e os intervalos entre as doses ainda nao sao
conhecidos. Apesar deste estudo, ndo ha recomendagao para
o uso de imunoglobulinas profilaticas no inicio da gravidez
de portadoras de tais anticorpos.”> Os principais riscos do
tratamento com imunoglobulinas sao a exposigao a produtos
de sangue e as reagdes alérgicas.

4.7. Outras doencas associadas ao bloqueio
atrioventricular

O BAVT idiopatico tem melhor prognéstico do que as
outras formas e pode ser manejado sem tratamento do
feto. Canalopatias como NKX2.5, Herg (QTL2), mutagdes
SCN5A (QTL3, sindrome de Brugada) e QTL8 podem se
manifestar como BAV. O diagndstico dessas sindromes pode
ser confirmado por exames genéticos ap6s o nascimento.

4.8. Taquicardia fetal

A taquicardia fetal é uma causa rara e importante de
hidropsia intrauterina, parto prematuro e morbimortalidade
perinatal. O tratamento intrauterino depende da etiologia.
Em geral, o objetivo do tratamento ndo é a conversao total
para ritmo sinusal, mas o estabelecimento de ritmo sinusal por
tempo suficiente para permitir a resolugao da hidropsia ou da
disfungao ventricular. O manejo da taquicardia fetal depende
da idade gestacional na apresentagao, da presenga e grau de
comprometimento do feto, da presenca de hidropsia ou outros
fatores de risco, da condigao clinica da mae e do potencial risco
materno para o tratamento do feto. Nesses casos, as decisdes
sobre antecipagdo do parto, assumindo as complicagées da
prematuridade, devem ser balanceadas e comparadas com
as terapias disponiveis, sua efetividade e os riscos maternos e
fetais. No caso das taquicardias persistentes, que sao aquelas
observadas em mais de 50% do periodo de observagao fetal,
as decisoes sobre o tratamento dependem da analise do risco
fetal versus o materno. J& na taquicardia intermitente, faz-se a
observagao do caso de forma cuidadosa, pois, na maioria dos
casos, o risco do tratamento é maior do que seus beneficios.
Todos os fetos com taquicardia persistente e aqueles com
taquicardia intermitente, mas com disfuncao ventricular e/ou
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hidropsia fetal, devem receber tratamento farmacoldgico, a
menos que a gestacao esteja perto do termo, o que determina
baixo risco para antecipacao do parto.

4.9. Taquiarritmias intermitentes

A maioria das taquicardias intermitentes permanece como
tal durante a vida fetal, sem sinais de comprometimento
cardiaco. Estes fetos ndo precisam ser tratados.” No entanto,
é necessario um acompanhamento cuidadoso, pois em raras
situacbes a taquicardia pode se tornar persistente. A excegao
éa TV com frequéncia > 200 bpm que, mesmo intermitente,
apresenta risco de rdpida progressao para hidropsia fetal.

Os ritmos ventriculares acelerados sao um pouco mais
rapidos do que a frequéncia sinusal e constituem uma forma
benigna de TV. Em geral, sdo vistos no final da gestagao e nao
necessitam de tratamento antes ou depois do parto.

4.10. Taquicardias sustentadas

A taquicardia supraventricular sustentada, cuja FC, em
geral, é = 220 bpm, inclui taquicardia supraventricular por
reentrada, o flutter atrial e outras taquiarritmias mais raras.
O tratamento fetal estd recomendado se o risco do parto for
maior que o do uso da medicagao. A terapéutica combinada,
isto é, com a associagdo de drogas apresenta um risco maior
de complicagdes maternas e fetais do que a monoterapia.
Nas crise por perda de folego, a maioria dos centros usa a
digoxina como droga de primeira escolha. Por ser segura,
ter longa histéria de uso na gestagao e ser bastante familiar
aos profissionais de satde, a digoxina pode ser utilizada
tanto por Via Oral (VO) como endovenosa. Alguns centros
utilizam o sotalol como tratamento de primeira linha.>*7°
A amiodarona tem perfil de toxicidade mais significativo
para a gestante e o feto® do que as outras drogas e deve
ser reservada como de terceira linha de tratamento das
taquiarritmias que causam risco de vida fetal. Por isso,
quando usada, deve ser descontinuada assim que a hidropsia
estiver resolvida. Devido ao risco de pré-arritmia, o verapamil
e a procainamida ndo sao mais utilizados para o tratamento
das taquiarritmias fetais.

Na vigéncia de hidropsia fetal, a transferéncia
transplacentdria de medicagbes fica significativamente
reduzida. Com o intuito de restaurar o ritmo sinusal o
mais rapidamente possivel, o tratamento com infusao
fetal direta, seja venosa (pelo cordao umbilical) ou
Intramuscular (IM), pode ser realizado concomitantemente
com a administracao materna da droga.”®®'%2 A adenosina
intracordal ndo se mostrou eficaz na manutencao do
ritmo sinusal em fetos com taquicardia supraventricular,
ndo sendo por isso recomendada. O tratamento apés
o nascimento deve ser analisado individualmente,
de acordo com a terapéutica utilizada intraltero e o
mecanismo da taquicardia. Aproximadamente 50% dos
casos de taquicardia supraventricular fetal ndo apresentam
recorréncia pés-natal.®

4.11. Flutter atrial

O flutter atrial é responsavel por aproximadamente 30%
das taquiarritmias fetais,** podendo ser observado também
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em fetos com miocardite, cardiopatias estruturais e na
vigéncia de autoanticorpos maternos anti-Ro e anti-La.
Em algumas situagdes, o flutter pode ser decorrente da
associacao de via acesséria e mecanismos de reentrada.®
Nesses casos, recomenda-se o uso de sotalol, que tem se
mostrado eficaz e seguro, com taxa de conversao de 50 a
80% para ritmo sinusal e sem mortalidade.” Outras drogas
utilizadas sao a digoxina e a amiodarona.®® A procainamida,
entretanto, esta contraindicada. Apés o nascimento, a
estimulagdo transesofdgica ou a cardioversao sincronizada
sdao as melhores opgoes para restaurar o ritmo sinusal.
Durante essas manobras, é importante que se esteja
preparado com marca-passo de estimulagdo externa, pois
hé risco de supressdao do né sinusal, devido a terapéutica
utilizada intradtero. O tratamento ap6s o nascimento deve
ser particularizado. A tendéncia do flutter fetal é de nao se
repetir, apos sua reversao.

4.12. Taquicardias raras

A TA cadtica ou multifocal é rara e geralmente vista
durante as Gltimas semanas de gravidez. Ela pode estar
associada com a sindrome de Costello.?> A TA ectépica
apresenta frequéncia atrial variavel entre 180 e 220 bpm,
com condugao 1:1, semelhante a taquicardia juncional
persistente, cuja frequéncia também varia. Essas taquicardias
sao de dificil tratamento e frequentemente ocorrem no final
do segundo trimestre ou no terceiro trimestre gestacional.
Recomenda-se tratamento quando FC média > 200 bpm, ou
> 160 e < 200 bpm, mas com disfungao cardiaca associada.
ATJE é comumente associada a presencga de anticorpos anti-Ro
no feto e tem sido observada associada ou nao ao BAVT.%%
A digoxina é a medicagao sugerida para o tratamento da
TA multifocal, ou TA ectépica sem hidropsia, ou disfungao
ventricular. A droga mais recomendada para o tratamento da
taquicardia juncional persistente ou atrial ectdpica rapida é o
sotalol. Na vigéncia de anticorpos anti-Ro e anti-La maternos,
a administracdo da dexametasona pode ser considerada.
Ap6s o parto, o tratamento geralmente deve ser continuado.
A taquicardia causada por anticorpos antitireoide pode ser
confundida com TA ectépica ou juncional persistente, mas,
nesses casos, € muito incomum o aparecimento de disfungao
ventricular.* Frequéncias cardiacas entre 180 e 190 bpm
podem ser decorrentes de anemia, uso de medicamentos,
trauma ou hipertireoidismo materno. Por isso, recomenda-se
o tratamento da causa subjacente.

4.13. Taquicardia ventricular sustentada

A TV sustentada pode ser observada em associagao
com BAVT, tumores cardiacos, miocardite aguda e
canalopatias hereditarias. A coexisténcia de taquiarritmias e
bradiarritmias sugere SQTL.% Esta pode cursar também com
TV monomoérfica, torsade de pointes, disfungao ventricular
importante, insuficiéncia das valvas AV e hidropsia fetal.®*
O diagnéstico pode ser confirmado com MCCf, o que
auxilia ma selecao da droga antiarritmica a ser empregada.
Se a taquicardia estd relacionada a autoanticorpos maternos
ou miocardite, a dexametasona e a imunoglobulina
endovenosa podem ser empregadas.”®® O uso de magnésio
materno estd recomendado como tratamento de primeira

linha para TV fetal com FC > 200 bpm, ndo devendo
exceder 48 horas de infusdo.®>®° A administracao
de nova dose pode ser considerada nos casos de TV
recorrente, desde que os niveis de magnésio maternos
sejam < 6 mEq/L°' e ndo haja sinais de toxicidade materna.
Além de magnésio de curta duragao, o tratamento inclui
lidocaina intravenosa ou propranolol oral, principalmente
se houver hidropsia associada. Sotalol e amiodarona
podem interromper a taquicardia, mas sé devem ser
empregados quando excluido o diagnéstico de SQTL.®#
Ap6s o nascimento, o tratamento da TV deve ser continuado.

4.14. Ritmo irregular

A extrassistolia fetal ocorre em 1 a 3% de todas as
gestacoes e, geralmente, é uma alteragao cardiaca bastante
benigna. Como as extrassistoles atriais podem ser dificeis de
serem diferenciadas das ventriculares ou de outros tipos de
arritmias mais significativas (SQTL, BAV de 29 grau), os fetos
com extrassistoles frequentes (bigeminismo, trigeminismo
ou mais do que um a cada trés a cinco batimentos
em média) devem fazer o ecocardiograma fetal inicial.
Para avaliar as estruturas cardiacas e determinar o mecanismo
da arritmia. As extrassistoles atriais sdo dez vezes mais comuns
do que as ventriculares. O risco de desencadeamento
de taquicardia fetal é de 0,5 a 1%. O bigeminismo atrial
bloqueado aumenta o risco de taquicardia supraventricular.
O tratamento clinico ndo estd indicado, mas recomenda-se
ausculta semanal da FC fetal pelo obstetra, nos casos de
Extrassistoles Ventriculares (ESV) ou atriais frequentes, até
a resolugdo da arritmia. O quadro 5 mostra um resumo do
tratamento do ritmo fetal irregular.

4.15. Medicamentos antiarritmicos

Devido ao aumento do volume sanguineo circulante
materno e a elevada taxa de filtracdo glomerular nos
segundo e terceiro trimestres gestacionais, a maioria dos
antiarritmicos deve ser usada em doses relativamente altas.
A base do tratamento é o uso de antiarritmicos por VO,
administrados em ambiente hospitalar. Eventualmente,
utilizam-se ataques de digoxina endovenosa, magnésio
por curto periodo de tempo e lidocaina. O tratamento
direto do feto, seja Endovenoso (EV) (intracordal) ou IM,
pode restaurar mais rapidamente o ritmo sinusal no feto
hidrépico. Entretanto, a experiéncia com esta abordagem
terapéutica é limitada. A via intracordal tem risco de 6bito
mais elevado. Na maioria dos casos, o tratamento da arritmia
fetal é mantido até o parto. Ha informagdes limitadas sobre
a transferéncia materno-fetal desses agentes em seres
humanos. Na hidropsia fetal, a maioria das drogas apresenta
taxa de transferéncia transplacentdria reduzida, com excegao
do sotalol, que apresenta maior concentragao no liquido
amnidtico do que no feto.”?

Os efeitos adversos graves na mae sao raros e, na maioria
das séries relatadas, foram resolvidos com a descontinuagao
do tratamento.”® Avaliacdo cuidadosa de niveis séricos de
célcio, magnésio, eletrélitos e vitamina D deve ser feita
durante o tratamento, para reduzir a possibilidade de
pré-arritmia na mae ou no feto. Deve-se pesquisar sobre
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Quadro 5 — Manejo intrauterino do ritmo irregular.

Diagnéstico Causa Manejo intrauterino CRINE Comentarios
Autoimune Dexametasona IIb/B Pode parar progressdo
para BAVT
BAV de segundo grau CC estrutural Seguimento semanal IIC Se dlsponlvgl, MCGf para
excluir SQTL
Canalopatia Seguimento semanal IIC
Observagao com avaliagéo de FC fetal em
. intervalos semanais, até a resolugdo da arritmia 2% também tém BAV de primeiro
|diopatico Co e . IIA
(bigeminismo, trigeminismo ou extrassistoles a ou segundo grau
cada 3-5 batimentos)
Quando ESSV, 0,5 a 1% de risco
ESV ou ESSV frequentes de desenvolver TSV
Quando ESV, risco de TV é
Aneurisma da fossa oval desconhecido
A maioria dos episodios é de
curta duragéo e benigna
Avaliar causas secundérias
Causas secundarias
Miocardite Observagag com avaliagdo dg FC fetal em ic
intervalos semanais
Avaliagéo frequente (intervalos de 1 a
2 semanas) da fungéo cardiaca e outros
parametros de CC fetal
ESV ou ESSV frequentes . Observagao com avaliagéo de FC fetal em
Tumores cardiacos : ’ IIC
intervalos semanais pelo obstetra
Aneurisma ou diverticulo Observagao com avaliagéo de FC fetal em ic
ventricular ou atrial intervalos semanais pelo obstetra
Estimulantes maternos Observagao com avaliagdo de FC fetal IIC

Adaptado de Donofiio et al.*® CRINE: classificagdo da recomendagdo/ivel de evidéncia; BAVT: bloqueio atrioventricular tfotal: BAV: bloqueio atrioventricular;
MCGf: magnetocardiografia fetal; SQTL: sindrome do QT longo; ESV: extrassistoles ventriculares; ESSV: extrassisoles supraventriculares; TSV: taquicardia supraventricular;

CC: cardiopatia congénita.

histéria de SQTL ou torsades de pointes induzidas por
drogas na paciente, ou em membro préximo da familia,
antes do tratamento com medicagbes que prolongam o
intervalo QT, sendo importante o monitoramento atento
do prolongamento de QTc acima de 500 ms. Também é
muito importante o monitoramento dos niveis séricos das
drogas e do ECG materno, para avaliar reduzir o risco de
toxicidade, especialmente quando houver aumento de dose.
Nao hd ensaios clinicos randomizados e multicéntricos sobre
o uso de antiarritmicos nas taquiarritmias fetais e, portanto,
os protocolos de tratamento permanecem especificos para
cada local de tratamento.

O quadro 3 apresenta um resumo das taquicardias,
incluindo indicacao do tratamento. As medicagoes usadas
no tratamento transplacentdrio (administrados por VO ou
endovenosa a mae) e no tratamento fetal direto, incluindo
doses sugeridas, estao relacionados no quadro 4.

4.16. Algumas consideracoes sobre o tratamento clinico fetal

O tratamento medicamentoso deve ser oferecido a
fetos com TV ou supraventricular persistente, incluindo TA
multifocal, TA ectépica, taquicardia juncional reciprocante
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persistente ou TJE, com frequéncias médias > 200 bpm, se o
feto nao estiver préximo do termo. A taquiarritmia associada
a hidropsia fetal tem alto risco de 6bito fetal (Classe de
Recomendacao I; Nivel de Evidéncia A).

1. O emprego de simpaticomiméticos para elevar a FC
fetal poderd ser considerado nas seguintes situagoes (Classe
de Recomendacao Ila; Nivel de Evidéncia B):

a. Fetos com bloqueio AV e frequéncia ventricular
< 55 bpm.

b. Fetos com bloqueio AV e FC > 55 bpm se associado a
malformacao cardiaca grave ou hidropsia fetal.

2. Pode-se considerar tratamento clinico de fetos com
TV intermitente com frequéncias > 200 bpm (Classe de
Recomendacao lla; Nivel de Evidéncia B).

3. O tratamento clinico com dexometasona pode ser
cogitado em fetos com BAV de segundo grau relacionado a
autoanticorpos ou BAV com sinais de inflamacao cardiaca
(Classe de Recomendacao Ilb; Nivel de Evidéncia B).

4. O tratamento clinico com digoxina pode ser cogitado
em fetos com sinais de insuficiéncia cardiaca (Classe de
Recomendacao Ilb; Nivel de Evidéncia A).
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5. O tratamento clinico ndo traz nenhum beneficio para
fetos com bradicardia sinusal, ritmos irregulares causados por
batimentos extrassistolicos (Classe de Recomendacao III;
Nivel de Evidéncia A), taquicardia supraventricular
intermitente sem comprometimento fetal ou hidropsia ou
TV intermitente com FC < 200 bpm (ritmo ventricular
acelerado), sem comprometimento fetal ou hidropsia
(Classe de Recomendacao IlI; Nivel de Evidéncia B).

5. Sincope

Sincope € a perda de consciéncia e do tdnus postural
autolimitada, causada por hipofluxo cerebral transitério.
Até o final da segunda década de vida, 15 a 20% das criangas
e adolescentes terao tido ao menos um episédio de sincope,
sendo mais frequente em meninas, com pico entre os 15 e
19 anos.**%” O episédio geralmente é isolado e relacionado
a doenga aguda e/ou ao estresse psicoldgico, ou a estimulos
nocivos. Em muitos casos, mesmo apds a extensa avaliagao,
a causa permanece indeterminada. Entretanto, apesar de a
maioria dos eventos sincopais em criangas e adolescentes
ser benigna, sincopes com alto potencial de morte sibita
decorrentes de arritmias malignas também podem estar
presentes na populacao pediatrica, mesmo na auséncia de
doenca estrutural cardiaca. Com etiologia varidvel, a sincope
abrange desde situagbes benignas até quadros com risco
potencial de morte stbita (Quadros 6 e 7). Assim, toda a
atencdo se faz necessdria, para se identificarem essas raras
situagdes de risco de morte iminente, relacionadas a sincope
na infancia. Outro ponto importante na investigagao da
sincope é que, por se tratar de uma entidade multidisciplinar,
frequentemente atendida por pediatras, cardiologistas e
neurologistas, ndo raramente sincopes cardiolégicas sdéo mal
diagnosticadas e tratadas como de origem neuroldgica e
vice-versa, alertando para a importancia e o cuidado com o
intercambio de informacdes entre as diversas dreas envolvidas
no atendimento desses pacientes.

5.1. Etiologia

Para fins praticos, podemos separar as causas da sincope
em dois grupos distintos: sincope neurocardiogénica e
sincope cardiaca (Quadro 8). A causa neurocardiogénica
inclui a sincope vasovagal, hipotensao ortostatica e sincope
situacional, sendo responsavel pela maioria dos casos
de sincope. Ja a sincope cardiaca na infancia pode estar
relacionada a doenca estrutural cardiaca, como as cardiopatias
congénitas complexas, cardiomiopatia hipertréfica e até
estagios avangados de miocardiopatias, que levam a arritmias
ventriculares com alto risco de morte sibita, ou a sincopes
puramente arritmicas, sem a presenga de cardiopatia estrutural
(sindrome de WPW e canalopatias).

Com essa ampla variedade etiolégica, abrangendo desde
situagdes benignas até quadros com risco potencial de morte
stbita, torna-se de extrema importancia o esclarecimento
da causa. Com esse intuito, € importante estar alerta para
outras causas nao sincopais de perda de consciéncia, como
epilepsia, intoxicacoes e pseudossincope psicogénica, que
também devem ser consideradas no diagnéstico diferencial
desses pacientes (Quadro 9).

A crise por perda de folego, tipica da infancia, principalmente
em criancas de 6 a 18 meses de idade, caracteriza-se por eventos
provocados por estimulo emocional, como raiva, frustracao,
medo subito ou trauma leve. A crianga chora vigorosamente,
seguido de apneia no final da expiracao, levando a palidez ou
cianose, e a perda da consciéncia associada ocasionalmente
aos movimentos convulsivos. Raramente é descrita em criangas
com menos de 6 meses, e o pico de incidéncia ocorre aos
2 anos de idade, com resolucdo espontdnea geralmente ao
redor dos 5 anos. Existem duas formas da sindrome da perda
de folego: a forma pélida (ou crise sincopal infantil reflexa) e
a ciandtica (ou perda de consciéncia por hipéxia ou apneia),
sendo a Gltima a mais comum (54 a 62%). A prevaléncia
estimada é de 4,6 a 4,7%, com relacdo menino/menina de
3:1. A forma pdlida resulta de resposta vagal cardioinibitéria
exacerbada, levando a hipoperfusio cerebral. E frequente
a histéria familiar positiva para sincope neurocardiogénica
nesses pacientes. A fisiopatologia da forma cianética ainda
nao é muito clara. Desregulagdo autonémica, distdrbios da
quimiossensibilidade ventilatéria e shunt intrapulmonar sao
teorias postuladas. A sindrome é geralmente benigna, apesar da
apresentagao preocupante para os familiares. Casos de assistolia
com Parada Cardiorrespiratéria (PCR) foram descritos, porém
os casos de morte geralmente tém outros distdrbios clinicos
associados. O diagnéstico diferencial entre a sindrome de perda
de folego e a epilepsia é fundamental, ja que a administragao
diaria de anticonvulsivantes ndo esta indicada nessas situacoes.
Caracteristicas clinicas podem diferenciar a sindrome de
perda de folego ciandtica da epilepsia. O eletroencefalograma
pode ajudar em crises prolongadas ou em casos de histérico
inconclusivo. O diagnéstico pode ser confirmado pela detecgao
de bradiarritmia durante as crises, por meio de monitorizagao
ambulatorial do ECG. Histéria familiar positiva para sindrome
da perda de folego pode ajudar no diagnéstico, uma vez que
ela é observada em 23 a 38% dos pacientes com o distrbio.”

A sincope neurocardiogénica apresenta-se clinicamente, na
maioria das vezes com sintomas prodrémicos tipicos, como calor,
sudorese fria, palpitagoes e nduseas, desencadeada por postura
ortostética ou sentada. £ muito frequente em adolescentes com
coracao normal; na maior parte dos casos, o diagndstico € clinico
e identificado somente pela anamnese. No entanto, pode se
manifestar de forma atipica. Nesse caso, a realizagao do teste de
inclinagao é importante para determinacao da suscetibilidade do
individuo a sincope e para confirmagao diagndstica.

Asincope vasovagal, especialmente a forma cardioinibitoria,
pode estar acompanhada de movimentos convulsivos,
gerando confusao diagnéstica com epilepsia. O diagnéstico
diferencial entre sincope convulsiva e epilepsia, na maioria
das vezes, é estabelecido pela anamnese e, se possivel, pela
descrigao do evento por uma testemunha visual. A sincope
convulsiva manifesta-se geralmente com movimentos tonicos,
que ocorrem apds a perda de consciéncia, decorrentes da
desinibicdo de neurdnios excitatérios musculares devido a
interrupcao do fluxo cerebral. Pequenos abalos musculares
nas extremidades, desvio do globo ocular e até liberacao
esfincteriana podem ocorrer. Acompanha-se de palidez,
nduseas e sudorese. Por fim, os sintomas pds-sincopais,
como cansago e sonoléncia, sdo frequentes, mas ndo sao
prolongados, como na convulsao epiléptica. O teste de
inclinacao é um importante auxilio no diagnéstico diferencial.
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Quadro 6 — Causas da sincope.

Mediada por estresse emocional, dor, medo,
instrumentagao e estresse ortostatico

Sincope reflexa (neuromediada) Tosse, espirro, estimulo gastrintestinal (deglutigéo,
Situacional defecagdo, dor visceral), miccional, apds exercicio e
pos-prandial

Neurocardiogénica (vasovagal)

Sindrome da perda do folego
Sindrome postural ortostatica taquicardizante
Sincope por hipotenséo ortostatica
Sincopes cardiacas
Bradiarritmias Disfungao do n6 sinusal
BAV
Disfungao de dispositivos implantaveis
Taquiarritmias Taquicardias supraventriculares, WPW
TRN
Flutter atrial com condugéo AV 1:1, FA
Taquicardias ventriculares idiopaticas
Arritmias cardiacas Taquicardias ventriculares secundarias a cardiopatias
CC (operadas ou néo)
Cardiomiopatia hipertréfica
DAVD
Miocardiopatia dilatada
Canalopatias

Taquiarritmias ventricular induzidas por drogas (efeito
pré-arritmico)

Cardiopatia valvar
Cardiomiopatia hipertréfica

Cardiopatia estrutural (ndo relacionada a Tumores cardiacos

arritmias)
Doengas pericardicas com tamponamento
Coronérias andémalas
Hipertens&o pulmonar priméaria
Outras Tromboembolismo pulmonar

Sindrome de Eisenmenger

WPW: sindrome de Wolff-Parkinson-White; AV: atrioventricular; BAV: bloqueio atrioventricular; CC: cardiopatia congénita; DAVD: displasia arritmogénica de ventriculo
direito; FA: fibrilagéo atrial; TRN: taquicardia por reentrada nodal.

Quadro 7 - Causas de perda da consciéncia ndo sincopais, que devem ser lembradas no diagnéstico diferencial de sincope.

Psicogénicas Crises conversivas, quadro de panico e hiperventilagao
Induzida por drogas ou intoxicagao
Disturbios metabolicos Hipoglicemia, hipoxia e hiperventilagdo com hipocapnia

Neurologicas Epilepsia e cataplesia
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Quadro 8 - Aspectos clinicos que podem sugerir o diagnéstico na avaliagao inicial.

Auséncia de doenca cardiaca
Sincope recorrente de longa data
Apos estimulo stbito e desagradavel: visdo, audicéo, olfato ou dor
Sincope neuromediada Néauseas e vomitos associados com a sincope

Durante a refei¢@o ou pés-prandial

Apbs esforgo
Apbs adogao da postura ortostatica
Relagéo temporal com o inicio de drogas vasodepressoras
Sincope devido a hipotenséo ortostatica
Ortostase prolongada (em igrejas ou ambientes quentes, por exemplo)
Apds exercicio
Presenca ou suspeita de doenca estrutural cardiaca
Historia familiar de morte subita inexplicada (< 30 anos) ou canalopatia
Auséncia de prédromos
Durante esforco fisico em decubito supino ou dormindo
ECG anormal
Palpitagdo de inicio subito ou dor toracica antecedendo a sincope
Bloqueios bifasciculares
Sincope cardiovascular QRS =120 ms
BAV de segundo grau
TVNS
Achados eletrocardiograficos sugestivos de sincope arritmica Pré-excitagao ventricular
Intervalo QT longo ou curto
Repolarizag&o precoce
Padréo ECG de sindrome de Brugada

Padréo sugestivo de DAVD

ECG: eletrocardiograma; BAV: bloqueio atrioventricular; TVNS: taquicardia ventricular ndo sustentada; DAVD: displasia arritmogénica de ventriculo direito.

Quadro 9 - Critérios de alto risco que requerem hospitalizagdo imediata ou avaliagao intensiva.

Doenga estrutural cardiaca severa (insuficiéncia cardiaca e fragdo de eje¢ao reduzida)

Achados clinicos e eletrocardiogramas sugestivos de sincope arritmica

Importantes comorbidades

Anemia severa

Disturbio hidroeletrolitico

A sindrome postural ortostatica taquicardizante, definida
por aumento da FC > 35 a 40 bpm (criangas e adolescentes)
ou acima de 120 bpm durante os primeiros 10 minutos iniciais
no teste de inclinagao, associada aos sintomas de intolerancia
ortostdtica, frequentemente é acompanhada de sincopes
na apresentagao com sintomas crénicos de intolerancia
ortostética. Trata-se de uma condicao multissistémica, com
fisiopatologia e caracteristicas clinicas heterogéneas rara
em criangas.”

A sincope cardiac, é mais rara (5 a 6%), porém pode
significar, em muitos casos, risco potencial de morte stbita.

Assim, a avaliacao inicial é crucial no diagnéstico diferencial e
tratamento. A morte stbita é um evento raro em jovens e em
atletas, mas, quando ocorre nessas populagoes, é uma situagao
extremamente dramatica, e a sincope pode ser um indicador
de risco. Estudos epidemioldgicos que avaliaram as possiveis
causas de morte stbita em jovens atletas demonstraram que
quase a metade dos casos tinha referéncia a sincopes ou
pré-sincopes previamente ao evento fatal.'%0-*

Estudo que avaliou o resultado de necrépsias de
273 jovens, cujos coragdes eram aparentemente normais e
que apresentaram morte sbita inexplicada, demonstrou a
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presenca de cardiopatia macroscopicamente visivel em 72%
dos casos. A maioria apresentara sincope relacionada ao
exercicio antes do evento fatal.®*

A sincope que ocorre durante o esforgo fisico € um fator
preditor de causa cardiaca, com especificidade de 96%.
No entanto, caso o sintoma ocorra logo apés o término do
exercicio, a causa é quase invariavelmente vasovagal.'%%1%¢
As causas mais frequentes de sincope durante exercicio sao
corondria andmala, arritmias ventriculares, cardiomiopatia
hipertréfica, displasia arritmogénica do VD, sindrome de
WPW, miocardite e as canalopatias. Dentre as canalopatias,
a SQTL e a TV polimérfica catecolaminérgica sao causa
de sincope recorrente relacionada ao esforgo fisico e
estresse emocional, manifestando-se frequentemente ja na
infancia e na adolescéncia, e levando a morte sdbita em
grande parte dos casos nao identificados e nao tratados
adequadamente.’” Na SQTL tipo |, existe predisposi¢ao a
ocorréncia de eventos durante natacao e mergulho. Ja na
SQTL tipo II, eventos podem ser desencadeados por barulhos
stbitos, como despertadores e estouro de fogos de artificio.'"
Na sindrome de Brugada, existe uma prevaléncia de
ocorréncia de TV polimérfica durante a noite, muitas vezes
com o paciente dormindo, o que dificulta sua identificagao
e seu diagnéstico.'”

Por ser um quadro transitério, na maioria das vezes o
paciente nao apresenta sinais ou sintomas na avaliagao apds
o evento. Assim, a anamnese, com histérico da sincope
detalhado, é vital para o diagnéstico diferencial, evitando
a realizacao de consultas multidisciplinares e exames
desnecessarios, demorados, com custos elevados e resultados
frustrantes. A histéria clinica detalhada deve ser sempre o
ponto inicial e, se ndo for suficiente para o diagnéstico, devera
direcionar os passos seguintes (Figura 5).

Questdes sobre histéria familiar, como morte sibita
(principalmente em individuos abaixo de 35 anos), infarto do
miocardio precoce e arritmias, devem ser sempre lembradas,
devido a possibilidade de doencas genéticas. Dados sugestivos
de sincope cardiaca, como antecedentes pessoais de arritmia,
doenca cardiaca ja diagnosticada, palpitagdes e dor precordial,
como prédromo, sincope durante a atividade fisica ou estresse,
e sincope sem sintomas premonitérios, devem sempre
desencadear avaliagao cardiolégica com exames especificos
(Quadro 10).

O ECG deve ser realizado em todos os pacientes com
sincope. Apesar da baixa sensibilidade, é dtil na triagem
para detecgao de sincopes cardiacas além de ser um exame
de baixo custo e de facil execucdo. Comumente, também
pode apontar um tipo especifico de doenca estrutural.
Muitos pacientes com canalopatias ou doencas genéticas
nado apresentam alteragdes no exame fisico, sendo o ECG a
Gnica forma de obter diagnéstico. No entanto, é importante
conhecer as limitagbes do método. Um ECG normal nao
afasta arritmia como causa da sincope e também nao é
capaz de, por si s6, descartar ou confirmar a presenga
de doenca cardiaca estrutural. A maioria dos achados de
ECG s6 sao diagnosticos quando é comprovada a relagao
temporal entre a presenga dos sintomas e as alteragdes
observadas. Entretanto, o achado de intervalo QTc
prolongado (= 500 ms) em paciente com sincope e coragao
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estruturalmente normal praticamente fecha o diagnéstico
de SQTL. O mesmo ocorre no paciente com sincope e ECG
caracteristico de Brugada.'®

A acurdcia diagnéstica de outros testes disponiveis para
avaliagdo da sincope é, em geral, baixa. Vdrios estudos tém
demostrado a pouca utilidade desses testes na avaliacao
quando aplicados de forma inespecifica.'"''? Portanto, eles
devem ser indicados somente quando existirem indicios
de sua utilidade em caso especifico, na maioria das vezes
guiada por achados suspeitos na histéria clinica ou triagem
com ECG.

O ecocardiograma deve ser realizado em todos os pacientes
com suspeita de cardiopatia estrutural ou quadro clinico
sugestivo de causas cardiacas. No caso da miocardiopatia
hipertréfica, o ecocardiograma pode confirmar o diagnéstico
e, na Displasia Arritmogénica de Ventriculo Direito (DAVD),
pode encontrar alteragbes que justifiquem investigagao com
exames mais especificos.

Pacientes com sincopes, ou outros sintomas sugestivos
de arritmias durante ou ap6s o esforgo fisico, ou ainda com
histéria de dor tordcica associada devem ser submetidos a
testes provocativos, como teste ergométrico, para afastar
isquemia miocdrdica causada por corondria anémala ou
reproduzir eventuais taquicardias ou bradiarritmias (BAV
do sistema His-Purkinje), que expliquem a ocorréncia dos
sintomas. Mesmo nos casos de sincope neurocardiogénica,
que ocorrem logo apdés o término do esforco, o teste
ergométrico pode ser (til se reproduzir o sintoma.

Em pacientes com palpitagoes, associadas ao quadro
sincopal, os métodos para monitoramento de ritmo podem
ser utilizados. Menos de 5% dos pacientes desenvolvem a
arritmia concomitante com sincope ou pré-sincope durante
0 exame, e 15% apresentam os sintomas sem alteragbes
arritmicas. Entretanto, a atividade ectépica ventricular
repetitiva e complexa, a pré-excitacao ventricular que
tenha passado desapercebida ao ECG, ou a ocorréncia de
pausas ventriculares importantes na vigilia, e o diagnéstico
de bloqueio AV Mobitz Il sao achados fortemente sugestivos
de etiologia arritmica. Em pacientes com episddios de
sincopes pouco frequentes, deve ser considerada a indicagao
de monitorizagao prolongada externa (loop recorder), ou,
naqueles pacientes com sincopes muito infrequentes,
ocorrendo apenas uma a duas vezes por ano, de sistema
de monitoragao implantavel, quando nao se conseguiram
identificar fatores que sugerissem alto risco ao paciente.
Apesar de ser um teste custo-efetivo, o monitor de eventos
sintomdticos externo apresentou baixo poder diagnéstico,
ao analisar a relagdo custo-efetividade nos exames aplicados
na avaliagdo diagnéstica da sincope em 169 criangas. O fato
pode ser atribuido a baixa incidéncia de doengas cardiacas
nessa populagao, a intolerancia a monitorizagao prolongada
e a inabilidade ao manejo adequado para registro apropriado
dos eventos préprios da idade.""

O EEF tem indicagao restrita a situagoes especificas.
Normalmente, deve ser indicado quando houver suspeita
de sincope por arritmia cardiaca em que a investigacao
permanece inconclusiva, apds a avaliagdo com testes nao
invasivos. No entanto, as chances de reprodutibilidade
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PERDA TRANSITORIA DA CONSCIENCIA

(historia, exame fisico, PA supina e ortostatica e eletrocardiograma)

Avaliagao inicial

v

Néo sincope

Neurocardiogénica

Cardiaca

Confirmar com testes especificos
ou avaliagdo com outras

especialidades médicas

Teste de inclinagéo

(tift test) — Ecocardiograma

- RMC coragdo

| Confirmagéo
diagndstica

Avaliagdo cardiologica

— Teste ergométrico

— Holter de 24 horas / monitor de eventos
- Estudo eletrofisiolgico

- Cinecoronariografia /

angiotomografia computadorizada

Tratamento conforme a causa
cardiol6gica especifica

— Tilt training

- Exercicio fisico
— Manobras de contrapessao
— Farmacol6gico

Tratamento vasovagal

- Orientagdo e aconselhamento

- Evitar situagdes desencadeadoras
- Aumento na ingesta hidrossalina

Figura 5 - Algoritmo de avaliagdo do paciente com perda da consciéncia. PA: presséo arterial; RMC: ressonéncia magnética cardiaca.

da arritmia clinica variam entre as diferentes patologias
e arritmias envolvidas, de maneira a alterar muito a
sensibilidade e a especificidade do método nas diferentes
situacoes clinicas. Por exemplo, o EEF parece (til na
tetralogia de Fallot e pode auxiliar ndao sé no diagndstico
da sincope, mas também na estratificacao de risco.''* Ja na
cardiomiopatia hipertréfica, nao deve ser indicado, pois nao
tem boa sensibilidade e especificidade, nem para reprodugao
de possivel arritmia clinica, nem para a estratificagao de risco
de morte stbita. Nos casos de forte suspeita ou diagnéstico
prévio de arritmias que possam ser tratadas com ablagao
por cateter, esse exame é primordial e frequentemente
indicado precocemente.

O teste de inclinagao, ou tilt table test, tornou possivel o
estudo dos mecanismos fisiopatolégicos relacionados a sincope
neurocardiogénica, além da possibilidade de reproducao

clinica do quadro na avalicao diagndstica. A postura ortostética
é reconhecidamente um estimulo para o desencadeamento da
resposta vasovagal, por meio da combinagao da diminuicao do
volume intracavitario, com o aumento do tono simpatico sobre
o coragao. A dilatagao dos vasos de resisténcia € o componente
mais importante da hipotensao que leva a sincope. O teste de
inclinagao pode ser dtil para definir o diagnéstico de sincope
neuromediada, como reforgo positivo para o reconhecimento do
prédromo e dos sintomas associados. Também, para os familiares
€ 0s que convivem com a crianga em seu dia a dia, o diagnéstico
de uma causa benigna e, na maioria das vezes, controlavel,
pode minimizar a ansiedade gerada pelo quadro em geral.
Apesar das altas taxas de falso-positivos e falso-negativos, pode
ajudar na definigao diagndstica em pacientes com apresentacao
atipica ou duvidosa, aqueles com sincopes recorrentes que nao
responderam de forma positiva as medidas terapéuticas iniciais
e pacientes com sincopes convulsivas.
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Quadro 10 - Caracteristicas clinicas importantes.

Perguntas sobre as circunstancias que
antecederam o evento

Posicéo (supina, sentada ou em ortostase)

Atividade (repouso, mudanga de postura, durante ou ap6s esforgo fisico, durante ou apés urinar, defecar, tossir ou deglutigéo)

Fatores predisponentes (por exemplo: ambientes lotados ou quentes, ortostase prolongada ou periodo pés-prandial) e
eventos precipitantes (por exemplo: medo ou dor)

Perguntas sobre o inicio do evento
(periodo prodrémico)

Nauseas, vomito, desconforto abdominal, sensagao de frio, sudorese, aura, visdo turva ou tontura

Palpitagéo

Caracteristicas da queda, cor da pele (palidez, cianose ou rubor), duragéo da perda de consciéncia, padréo respiratorio,

Perguntas sobre o evento (testemunha)

movimentos involuntarios (tonico, clonico, ténico-clonico, duragéo dos movimentos involuntarios, inicio de dos movimentos

involuntarios em relag&o a queda, mordendo a lingua

Perguntas sobre o fim do evento

Outras perguntas

Nauseas, vomito, sudorese, sensagao de frio, confusdo, dores musculares, cor da pele, injuria, dor toracica, palpitagdo ou

liberagao esfincteriana
Historia de morte subita familiar e CC
Doenga cardiaca prévia
Antecedentes neurolégicos
Doengas metabdlicas

Medicamentos

No caso de sincope recorrente, as informagdes sobre as recorréncias, tais como o tempo desde o primeiro episédio de
sincope, a existéncia ou ndo de prédromos, o nimero de eventos, as circunstancias (por exemplo: deitado)

Foi reportado um indice de positividade em criancas de
41,6% e de 50% em adolescentes. O padrao de resposta
hemodindmica positiva predominante em ambos os grupos
foi o misto. A média do tempo para a positivagao do teste
foi menor nas criancas 11,0 = 7,23 minutos em relacao
aos adolescentes, com 18,44 = 7,83 minutos. Em nenhum
caso, observou-se dificuldade técnica ou complicacao.
Os resultados demostraram que o teste de inclinagao
é um método dtil para avaliagdo da sincope de origem
indeterminada em criancas e adolescentes.'>11°

Em pacientes com sincope convulsiva, o teste de
inclinagao tem sido dtil na diferenciagao entre a sincope
vasovagal e a epilepsia. Em estudo em 40 pacientes com
diagnéstico prévio de epilepsia, que foram submetidos a teste
de inclinagao para revalidar o diagnéstico, este foi definido
como sincope vasovagal em 60% dos pacientes, com teste
de inclinagao positivo, além de quadro clinico sugestivo de
sincope vasovagal na reavaliacdo. A anamnese inadequada
foi apontada como um dos erros principais no diagnéstico
prévio e concluiu-se que o teste de inclinagao deve ser
realizado principalmente quando existe divida diagnéstica
entre sincope e epilepsia.'"”

O critério de positividade do teste de inclinagdo é a
reproducao de sintomas clinicos associada ao colapso
hemodinamico. O fato de o paciente experimentar os
sintomas durante o teste é um ponto fundamental para
confirmacao diagndstica, para restabelecer sua autoconfianga
e para a diminuigdo da recorréncia, pois o reconhecimento
dos sintomas iniciais possibilita ao paciente realizar manobras
que impecam sua evolugao para a sincope. As respostas ao

teste de inclinagao (Figura 5) classificam-se em:
1. Resposta vasovagal classica

§ Tipo | - resposta mista:
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Queda da pressao arterial associada a queda da FC.

§ Tipo Il - resposta cardioinibitéria:

A — Queda da pressao arterial associada a queda da FC a
niveis inferiores a 40 bpm persistente por mais de 10 segundos.

B - Pausa sinusal maior que 3 segundos (ou, mais raramente,
BAV transitério) associada a queda da pressao arterial.

§ Tipo Il - resposta vasodepressora:
Queda da pressao arterial sem alterages significativas da FC.
2. Resposta disautonémica

Hipotensao postural mantida durante todo o periodo de
exposigao ortostdtica, ou queda gradual e progressiva da
pressao arterial, acompanhada ou ndo de aumento da FC.

3. Resposta postural ortostdtica taquicardizante

Incremento de mais 35 a 40 batimentos (criangas e
adolescentes) na FC basal imediatamente ao se assumir a
postura ortostatica ou um aumento da FC maior que 120 bpm
durante os primeiros 10 minutos de inclinagao, com ou sem
sintomas de intolerancia a postura.

5.2. Tratamento

O tratamento da sindrome da perda de félego consiste
na orientagao sobre a benignidade do quadro, sem
consequéncias sobre o desenvolvimento fisico e intelectual, e
na educagao. Para reduzir hipdxia cerebral, as criancas devem
ser colocadas em posicao de dectbito lateral esquerda durante
as crises. Anticolinérgicos, como atropina e escopolamina,
tém sido utilizados para antagonizar a hiperatividade vagal
e sua consequente cardioinibigdo. Em casos extremos de
bradicardia/assistolia, com crises frequentes e refratarias ao
tratamento farmacolégico, o marca-passo cardiaca artificial
tem sido indicado para controle.
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A maioria das criancas e adolescentes com sincope
neurocardiogénica apresenta remissao dos sintomas na
evolugao, com ou sem tratamento. Reeducagao, com
medidas dietéticas e comportamentais, pode prevenir
recorréncias na maioria dos casos, sendo considerada
como recomendagao Classe | no tratamento das sincopes
neuromediadas, resguardando tratamento farmacoldgico
para pacientes refratdrios a intervencdes nao farmacolégicas.

Pacientes e familiares devem ser aconselhados a evitarem
fatores predisponentes, como permanéncia em ambientes
quentes e fechados, deplegdes volémicas, permanéncia por
tempo prolongado em postura ortostatica, e a reconhecerem
0s sintomas prodrémicos, como tontura, nduseas, dor
abdominal, sudorese, zumbido e escurecimento visual, o
que permite alerta-los a tomar medidas para abortar crises
sincopais, sentando, deitando ou fazendo manobras de
contrapressao e, assim, evitando quedas e traumas.

O aumento na ingesta didria de liquidos é uma das medidas
fundamentais no manejo da sincope neucardiogénica. Muitas
criangas ndo tomam liquido suficiente durante o dia, levando
a hipovolemia e ao aumentando da predisposicao ao reflexo
vasovagal. Os supostos mecanismos pelos quais a dgua atua
beneficamente sao a expansao aguda do volume plasmético
e o aumento da atividade simpdtica eferente sobre o
sistema cardiovascular. Outra medida é a suplementagao
de sal, benéfica para pacientes normotensos com sincope
neurocardiogénica e naqueles com excregao de sédio pela
urina inferior a 170 mmol/dia. Estudos tém demonstrado
melhora da tolerancia ortostatica nestes pacientes.
Também foi evidenciado que manobras isométricas de
contrapressao das pernas (cruzamento das pernas com
tensionamento da musculatura das panturrilhas) ou dos
membros superiores (aperto das maos e tensionamento
dos bragos) sdo capazes de elevar a pressao sanguinea
durante a fase de prédromos da sincope neurocardiogénica,
0 que permite aos pacientes abortarem ou retardarem
a perda da consciéncia na maioria dos casos. Manobras
de contrapressao podem ser (teis a criangas maiores ou
adolescentes, por serem uma medida proativa, que depende
da compreensao do paciente.'®'"?

Em caso de refrataridade, o paciente pode ser orientado
a realizar treinamento postural como opgao terapéutica,
com uma ou duas sessoes didrias de 30 a 40 minutos,
sendo recomendado que apoie o dorso sobre uma parede
vertical, com os pés a 15 a 20 cm de distancia da parede
e, de preferéncia, sob a observagao de algum familiar.'20"?"

Dados disponiveis apontam para beneficio do exercicio
fisico moderado em relacao a recorréncia dos sintomas,
melhora dos volumes plasmatico e sanguineo total e,
consequentemente, da tolerancia ortostdtica.'* Isso pode
ser Gtil em criangas e adolescentes mais resistentes e pouco
aderentes ao uso de medicamentos.

Uma variedade de agentes farmacoldgicos foi proposta
para prevenir a recorréncia de sincope neurocardiogénica.
Os betabloqueadores, por exemplo, muito utilizados no
passado, podem exacerbar a bradicardia das sincopes
cardioinibitoria. Atualmente, ndo tém indicagdo no
tratamento das sincopes neurocardiogénicas.' Outras

alternativas sao os agentes agonistas alfa-adrenérgicos,
por meio de vasoconstricdo de arteriolas e veias, com
reducdo de represamento venoso em ortostase, evitando,
assim, a ocorréncia de sincopes. A midodrine (2,5 a 10
mg, trés vezes ao dia) tem poucos efeitos adversos e,
segundo alguns estudos de controlados, é bastante eficaz
no controle de sintomas. Seu uso em criancas demonstrou
menor recorréncia da sincope. Nao foram observadas
alteragoes significativas na pressdo arterial, FC e nem efeitos
colaterais significativos.'*

Outra opgao no tratamento é a fludrocortisona (0,1 a
0,3 mg/dia), um mineralocorticoide que promove aumento
da retencao de sédio e expansdo da volemia, além de
provocar sensibilizagdo de receptores alfaperiféricos.
Estudos demonstram tendéncia a menor recorréncia de
sintomas com o uso da medicagdo.”* O mesmo padrao de
resposta nao foi obtido em estudo randomizado e duplo-
cego realizado por Salim e Di Sessa'*® com 32 criangas
portadoras de sincope vasovagal. O uso de fludrocortisona
foi ineficaz na prevencdo da recorréncia da sincope (44%)
em comparagao ao grupo placebo (64,2%) em 1 ano de
seguimento. Assim, apesar do provavel efeito benéfico
tedrico, ainda ndo existem dados conclusivos de seu uso na
populagao pediatrica.'?

A serotonina desempenha um papel importante na
regulacao da FC e da pressao arterial no SNC. Inibidores
da recaptacdo de serotonina tém sido utilizados por
promoverem uma diminuigdo da sensibilidade dos
receptores p6s-sinapticos, reduzindo os efeitos da serotonina
na mediagdo da diminuicdo da atividade simpética.
Inibidores de serotonina podem ser (teis, principalmente
naqueles pacientes com doenca psiquidtrica associada, como
ansiedade ou pénico.'?12

O implante de marca-passo na sincope vasovagal
cardioinibitéria atualmente é indicado para pacientes com
sincope recorrente (> 6 episddios), refrataria ao tratamento
nao farmacolégico e farmacolégico, associada a traumatismos
fisicos ou acidente (sem prédromos), em idade acima de
40 anos e assistolia registrada durante evento espontaneo.

Na populagao pediatrica, esse assunto deve ser tratado
individualmente e com cautela. Pela evolucao benigna com
remissao espontanea na maioria dos casos, e pelas potencias
complicagbes frequentes em populagao pediatrica, ndo ha
indicacdo formal para implante de marca-passo, mesmo
naqueles pacientes que apresentam resposta cardioinibitéria
no teste de inclinacao.

A sincope de origem cardiaca deve ser tratada
prontamente, devido ao frequente risco de morte subita.
Normalmente, diante de sincope de origem cardiaca,
devemos encara-la com um episédio frustro de morte
stbita e fazer todo esforgo para que nao se repita, ou que o
paciente esteja protegido. Armamentos terapéuticos, como
drogas antiarritmicas, ablagao por cateter, marca-passos e
Cardioversores Desfibriladores Implantaveis (CDI), fazem
parte do arsenal disponivel ao tratamento da sincope
arritmogeénica na populagao pediatrica. De forma geral, o
tratamento da populagao pediatrica nao difere do da adulta
e deve ser instituido conforme a patologia de base e/ou a
arritmia em questao® (Quadro 11).
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Quadro 11 - Recomendagdes para o tratamento da sincope por arritmia cardiaca.

Recomendagdes Classe Nivel de evidéncia
Sincope devido a arritmia cardiaca deve receber tratamento apropriado da causa | B
Marca-passo
Pacientes com sincope e BAV de segundo grau tipo II, avangado ou BAVT | B
Pacientes com sincope, BR e EEF positivo | B
Ablagéo por cateter
Correlagéo sintoma-evento eletrocardiografico (TPSV e TV na auséncia de doenga estrutural cardiaca) | C
Drogas antiarritmicas
Podem ser consideradas nos pacientes para os quais a ablagao por cateter ndo tenha indicagéo ou tenha falhado lla C
CDI
Pacientes com TV documentada e doenga estrutural cardiaca

| B
TV documentada portador de cardiomiopatia herdada geneticamente ou canalopatia a 5

BAV: bloqueio atrioventricular; BAVT: bloqueio atrioventricular total; BR: bloqueio de ramo; EEF: estudo eletrofisiolégico; TPSV: taquicardia paroxistica supraventricular;

TV: taquicardia ventricular; CDI: cardioversor desfibrilador implantavel.

6. Arritmias nas cardiopatias congénitas

6.1. Epidemiologia e fisiopatologia das arritmias em
pacientes com cardiopatia congénita

6.1.1. Arritmias em pacientes submetidos a operacao
de Fontan

A operagao do tipo Fontan é a principal opgao de
tratamento para pacientes com cardiopatias congénitas nao
passiveis de corregao cirdrgica biventricular. Esse tipo de
procedimento tem sido utilizado para a paliagao definitiva
de uma variedade de anomalias congénitas do coragao,
sobretudo as conexdes AV univentriculares, incluindo também
situagbes em que as alteragbes morfoldgicas das valvas AV
ou arteriais impecam a correcdo biventricular. As técnicas
utilizadas nos anos iniciais incorporavam o atrio direito no
circuito (conexao atriopulmonar), favorecendo a criagao de
um substrato eletroanatomico ideal para arritmias atriais,
associadas a mortalidade e a morbidade pés-operatérias
tardias. Com o intuito de superar essas limitagoes, passou-se
a utilizar, a partir do final dos anos 1980, uma modificagao
do conceito descrito por Fontan, com a conexao das veias
cavas com a artéria pulmonar direita (conexao cavopulmonar
total). Dessa forma, as circulagdes pulmonar e sistémica
sdo colocadas em série e dirigidas por uma Gnica cdmara
ventricular. Na técnica do tdnel lateral, o fluxo da veia cava
inferior é tunelizado para a artéria pulmonar direita, por meio
de um retalho intracardiaco criado na regiao posterolateral
do éatrio direito. Atualmente, utiliza-se um material protético
para a criagdo do tinel lateral. Posteriormente, foi introduzida
a técnica utilizando um tubo extracardiaco com a mesma
funcao. As modificacoes da técnica e o estadiamento cirdrgico
contribufram muito para a reducdo da morbidade e da
mortalidade pés-operatérias. No entanto, a ocorréncia de
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arritmias no pés-operatério tardio permanece associada a
morbidade e a mortalidade nesta populagao, particularmente
na idade adulta.

6.1.1.1. Prevaléncia

Aincidéncia de arritmias é variavel, dependendo da técnica
cirdrgica utilizada, da idade no momento da cirurgia e do tempo
de evolugao pés-operatéria. Em casuisticas contemporaneas,
a incidéncia global de arritmias é considerada baixa.'?*"*’
As arritmias supraventriculares sdo as mais frequentes.
O Pediatric Heart Network Fontan Cross-Sectional Studly incluiu
520 pacientes de sete centros com idade média de 8,6 anos,
com prevaléncia de 9,4% dos pacientes apresentando arritmias
supraventriculares.’? Outro estudo multicéntrico, incluindo
1.271 pacientes, indicou incidéncia de taquiarritmias no
pés-operatério tardio de 13%, mais frequentes no grupo com
tanel intracardiaco.”

Disfuncao do né sinusal é frequente nesta populagao, e
até 44% dos pacientes preenchem um ou mais critérios nas
séries publicadas."'3

6.1.1.2. Substrato anatdmico e mecanismos das arritmias

O substrato para a ocorréncia de arritmias deriva da
interagao de diversos fatores, como incisoes, linhas de suturas,
retalhos intracardiacos e cicatrizes, particularmente nos atrios,
além de fibrose e hipertrofia ventricular."®' Os mecanismos
sdo varidveis, e o mais frequente é a taquicardia por reentrada
intra-atrial. Na conexao cavopulmonar total com tdnel lateral,
as linhas de sutura criadas ao longo da parede posterolateral
do étrio direito permitem o desenvolvimento de circuito de
reentrada, usando o anel trictispide como a barreira central
anterior. Outros mecanismos incluem TA focal, reentrada
pelo né AV, ou utilizando via acesséria — ou, ainda, um
segundo nd AV.132133
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6.1.1.3. Comparacao entre as técnicas

A introdugao da conexao cavopulmonar total resultou em
uma prevaléncia menor de arritmias atriais na evolugao tardia,
em comparagdo com a conexao atriopulmonar. Uma das
vantagens propostas, com a utilizagdo do tubo extracardfaco,
seria uma reducao maior na ocorréncia de disfungdo de
n6 sinusal e de arritmias atriais, jd que essa técnica nao
incorpora o atrio direito no sistema cavopulmonar. A maioria
dos estudos publicados comparando as duas técnicas foi
transversal e ndo demonstrou diferencas significativas
em relagdo ao beneficio a longo prazo na redugao de
arritmias.®129130132 Estudo multicéntrico recente, incluindo
1.271 pacientes, demonstrou que a ocorréncia de arritmias
foi semelhante nos dois grupos, com maior incidéncia de
bradiarritmias no pés-operatério precoce no grupo com
tubo extracardfaco."”

6.1.1.4. Conversao

Pacientes submetidos a conexdo atriopulmonar
tendem inexoravelmente a apresentar deterioragao
hemodindmica e incidéncia crescente de arritmias na vida
adulta. Nos dltimos anos, muitos desses pacientes foram
submetidos a conversdo para a conexao cavopulmonar
total concomitantemente ao procedimento de Maze para
o tratamento de arritmias atriais resistentes ao controle
clinico. As indicages para a revisao cirtrgica sao limitacao
importante aos esforgos e arritmias refratarias.'+'37

6.1.1.5. Arritmias na comunicacao interatrial

A Comunicagdo Interatrial (CIA) do tipo ostium secundum
representa cerca de 10% de todos os defeitos cardiacos congénitos.

As arritmias se devem primariamente a dois fatores:
remodelamento atrial devido a sobrecarga de volume do
coragdo direito, e cicatrizes da atriotomia, quando esta é
corrigida cirurgicamente. Devido a esses fatores, as arritmias
secundarias a essa condigao sdao mais frequentes em
pacientes adultos e adultos jovens, nos quais podem estar
presentes em até 40% dos pacientes sem correcao cirdrgica,
do que em criancas pequenas, nas quais acontecem em
menos de 2% dos casos.”® Fatores de risco adicionais
sao hipertensdo arterial sistémica, hipertensdo arterial
pulmonar, doenca pulmonar obstrutiva cronica, fragao de
ejecao comprometida e sexo masculino. As arritmias mais
frequentemente encontradas nesses pacientes sao o flutter
e a FA. Arritmias ventriculares podem ser encontradas em
casos mais graves, quando ha disfungao ventricular associada.

O remodelamento atrial causado pela sobrecarga de
volume ocorre em ambos os atrios, causando aumento da
duragao do potencial de agao, disfungao sinusal e fibrose
intersticial.’>® O aparecimento de arritmias atriais em pacientes
com CIA ainda sem correcao pode ser um fator adicional para
indicar seu fechamento. Existem dados de melhora importante
do remodelamento geométrico, embora o remodelamento
elétrico pareca ser menos exuberante.' Aparentemente, ha
uma menor prevaléncia de novos episddios de arritmias atriais
apos o fechamento de uma CIA."" No entanto, acredita-se
que esses pacientes se encontram em risco aumentado

de reaparecimento dessas arritmias em seguimentos mais
prolongados. Mesmo em casos de recorréncia de arritmias
atriais, estas parecem ser melhor toleradas apés o fechamento
da CIA. Notavelmente, os pacientes submetidos a fechamento
da CIA antes de desenvolverem arritmias tém maiores taxas
de ritmo sinusal a longo prazo.

Nos pacientes submetidos a fechamento percutaneo da
CIA, a tendéncia a maior prevaléncia de FA pode trazer
dificuldades ao tratamento ablativo. A pungao transeptal pode
ser feita nestes pacientes, embora com maior dificuldade
técnica. Préteses grandes podem necessitar de puncao
através da mesma, acompanhada de dilatagdo do pertuito
por baldo.™? Isso também pode acontecer em pacientes
submetidos a fechamentos cirdrgicos, nos quais o patch pode
promover empecilho mecanico a bainha transeptal.

Os pacientes submetidos a corregao cirtrgica da CIA
com flutter atrial frequentemente desenvolvem reentrada
relacionada a cicatriz de atriotomia. A incidéncia dessa
arritmia pode ser diminuida com mudangas na técnica
de canulagao.

6.2. Tetralogia de Fallot

A tetralogia de Fallot é responsavel por 10% das
cardiopatias congénitas e a forma mais comum de doenga
cardiaca cianogénica além da infancia.’' Apesar de
apresentar atualmente excelente progndstico apds corregao
total, arritmias ventriculares podem surgir décadas ap6s a
cirurgia, e a morte stbita é a causa de morte mais comum
tardiamente, apés a cirurgia."*'** O reconhecimento de
que a morte stbita era consequéncia tardia e devastadora
pos-corregao cirdrgica se deu ja em 1975."Até hoje, a
prevencao de morte stibita permanece um grande desafio.
A complexidade se deve em identificar de forma confidvel
pacientes em alto risco dentro de uma populagao com baixa
incidéncia de morte sibita, estimada em 0,15% ao ano.'**
Na dltima década, avangou-se bastante. Grandes estudos
multicéntricos identificaram fatores de risco invasivos'*® e nao
invasivos' para TV e morte stbita. Com o refinamento dos
algoritmos e o aumento da idade dos pacientes com tetralogia
de Fallot, um ndmero maior de pacientes considerados
de risco tem recebido CDI para prevengdo primaria.
Recente estudo multicéntrico comprovou o papel da terapia
com CDI na profilaxia da morte stbita em pacientes de alto
risco com tetralogia de Fallot."*® O CDI se mostrou confiavel,
tanto na detecgao, quanto na interrupgao de taquiarritmias
ventriculares. Choques apropriados ocorreram em 31% de
121 pacientes em um acompanhamento médio de 3,7 anos.
Taxas de choques apropriados foram elevadas tanto na
profilaxia primaria (7,7% por ano) quanto na secundaria
(9,8% por ano). Choques apropriados nao sao marcadores
ideais para morte sibita e provavelmente superestimam
o risco."” Sabe-se que alguns pacientes com tetralogia de
Fallot podem ter TV monomérfica sem comprometimento
hemodindmico a despeito de frequéncias elevadas.

A busca por sinais clinicos/complementares preditivos
de morte sabita identificou um ndmero de fatores nao
invasivos preditores de morte stbita, mas, individualmente,
eles nao mostraram poder preditivo suficiente para
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identificar, de forma confidvel, subgrupos de risco e guiar
decisao clinica visando a prevencao primaria. A estimulagao
ventricular programada ja foi proposta como método
invasivo para a estratificagdo de risco nessa populagao.
Pelo menos um estudo multicéntrico demonstrou que
a indugao de TV é preditor independente de arritmia
ventricular espontanea e morte stbita.’*® Nao obstante, o
assunto ainda permanece controverso'>" 52,

Preditores ndo invasivos de morte stbita poderiam
ser utilizados para um rastreamento inicial. Por exemplo:
complexo QRS com duragao maior que 180 ms esta
associado com risco de morte stibita 2,3 vezes maior.">
Isolado, ele é insuficiente para justificar a realizagao de
estimulagdo ventricular programada. No entanto, uma
combinagao de fatores de risco ndo invasivos estatico e
dindmicos, como idade, implante de patch transanular, TV
nao sustentada, sincope, informagdes do ecocardiograma e
hemodinamica, pode identificar um subgrupo que justificasse
a indicagao da estimulagdo ventricular programada.

6.3. Transposicao das grandes artérias

O acompanhamento no pés-operatério a longo prazo
de criangas com essa cardiopatia operadas mostrou maior
incidéncia de morte stbita dentre todas as cardiopatias
congénitas com indicacdo de correcao cirtrgica.'#>'%*
Estudo populacional encontrou incidéncia de 4,9 por
1.000 pacientes/ano, atrds apenas da estenose adrtica
(5,3 por 1.000) e mais de trés vezes a incidéncia de morte
stbita na tetralogia de Fallot.”> A busca por fatores de
risco e dos mecanismos fisiopatolégicos envolvidos no
desencadeamento da morte siGbita nesses pacientes tem
sido pouco frutifera. Os fatores de risco identificados estao
restritos aqueles pacientes com sintomas de arritmia e a
documentacao de taquiarritmias atriais."*°

A experiéncia com CDI em pacientes com TGA ¢é
limitada e geralmente indicada ao se documentar TV
sustentada ou morte stbita abortada, ou diante de perfil
clinico considerado de alto risco na auséncia de um evento
potencialmente fatal. Ao contrario do que foi observado
em outros defeitos congénitos nos quais o risco de morte
stibita s6 é percebido muitos anos apés a cirurgia,' a
propensdo para morte sibita em criangas com D-TGA
receptores de Mustard/Senning surge precocemente.’”’
O risco permance relativamente estavel ao longo dos anos,
estimando-se as taxas de sobrevida livre de morte stbita em
96%, em 10 anos, e 91%, aos 20 anos. Recentemente Khairy
e cols." publicaram os resultados de estudo multicéntrico
retrospectivo com o objetivo de determinar as taxas atuariais
de choques apropriados e inapropriados por CDI em
pacientes com D-TGA, identificando eventuais fatores de
risco, bem como caracterizar as complicagoes relacionadas
ao implante do CDI. O estudo incluiu 37 pacientes de sete
centros. A prevengao foi primaria em 23 (62%) pacientes e
secunddria em 14 (38%). Registraram-se 139 terapias em
12 pacientes em um periodo de 3,6 anos. Nos casos de
prevencao secundaria, observou-se elevada incidéncia (29%)
de choques apropriados ao contrario da baixa taxa (4,3%)
na prevencgao primdria, com taxas atuariais anualizadas de
6 e 0,5%, respectivamente (p = 0,03). Apenas um paciente,
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de 33 anos, do grupo de prevencao primdria, teve uma
terapia apropriada. Ele era portador de um conduto tipo
Mustard, com grave disfungao do VD, fracao de ejecao de
12%, insuficiéncia tricispide moderada e TV nao sustentada.
Dos 18 choques apropriados, identificou-se uma TSV
precedendo ou coexistindo com uma taquiarritmia
ventricular em nove pacientes (50%).

Em contrapartida, nove pacientes (24%) receberam
92 choques inapropriados (cinco no grupo prevencao primaria
e quatro no de secundéria). O uso de betabloqueadores se
associou a umareducao naincidéncia de choques apropriados.
Assim, nao se justifica CDI profilatico para indicagoes
como disfuncdo do VD sistémico, TV nao sustentada,
sincope ou TV indutivel ao EEF. Por outro lado, a taxa de
choques apropriados no grupo de prevengdo secundaria
foi elevada. Este estudo trouxe uma grande contribuicao
ao entendimento da fisiopatologia da morte stbita neste
contexto, pelo achado de TSV precedendo ou coexistindo
com arritmia ventricular em pelo menos 50% dos
choques apropriados, sugerindo um relagao causa-efeito.
Possivelmente medidas terapéuticas voltadas para a
supressao dessas taquiarritmias atriais possam impactar a
incidéncia de morte sibita."®

6.4. Taquicardia atrial macrorreentrante

Em adultos com VD sistémico, a cirurgia de troca atrial
(Mustard ou Senning) tem extensas regides de fibrose atrial,
além de alta incidéncia de taquiarritmias.’*? Apds 20 anos
de cirurgia, a prevaléncia de taquiarritmias atriais é de cerca
de 25%, mas continua aumentando com o tempo, sendo
semelhante entre pacientes pés-Mustard e pds-Senning.
A taquicardia por macrorreentrada intra-atrial é a arritmia
mais frequente, seguida de TA focal e TRN."#

6.5. Tromboprofilaxia

Poucos estudos exploraram a associagao entre TA ou FA
e complicagdes tromboembdlicas na CC."%"% Em uma série
com 19 pacientes com CC submetidos a ecocardiograma
transesofagico (ETE) antecedendo cardioversao elétrica de
taquiarritmia atrial, trombo atrial foi encontrado em 37%."*°
Nessa série pequena, uma estratégia de anticoagulagao
com valores de INR > 2 por no minimo 4 semanas antes
da cardioversao, com ETE reservado a casos de alto risco
(CC complexa, vélvulas mecanicas, tromboembolismo
prévio, hipertensao sistémica, CC e disfungao ventricular),
foi associada a baixa incidéncia de tromboembolismo.">

Deve-se adotar a abordagem padrdo pré-cardioversao
elétrica para flutter ou FA nao valvular, ou seja, minimo
de 3 semanas de anticoagulagdo sistémica antes da
cardioversao e 4 semanas ap6s para uma arritmia = 48 horas
ou de duragdo desconhecida, a despeito de qual método
escolhido para a cardioversdao (quimico ou elétrico).
Uma alternativa as 3 semanas de anticoagulagao prévia
a cardioversao seria a realizagcdo de ETE para a pesquisa
de trombo intracardiaco.’ ' Durante as primeiras
48 horas, a necessidade de anticoagulagao pode ser
baseada no risco individual de tromboembolismo.!>%1¢
Arritmias hemodinamicamente instaveis devem
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ser cardiovertidas, a despeito do tempo de evolugao.
A anticoagulagdo a longo prazo deve ser estratificada de
acordo com o risco de tromboembolismo e sangramento.
Recomenda-se a utilizagao dos escores CHADS2-VASC'®' e
HAS-BLED."®? Anticoagulacao com os novos anticoagulantes,
sejam eles inibidores do fator Xa (rivaroxabana, apixabana
e edoxabana) ou da trombina (dabigatrana), pode ser feita
conforme as diretrizes para FA nao valvular, pois ndo ha
estudos especificos na populagdo de pacientes com formas
simples de CHD, mas nao é possivel recomenda-los para
pacientes com formas moderadas a complexas de CHD,
para os quais, com frequéncia, ocorrem graus de disfuncao
hepética e de coagulacao.

7. Arritmia no pos-operatorio

A arritmia no pés operatério de cirurgia cardiaca para
corregao de cardiopatias congénita apresenta morbidade
e mortalidade altas, porém é importante a divisao entre
pés-operatério recente, quando ha maior incidéncia de arritmias
supraventriculares e bloqueio AV, e pés-operatoério tardio, que
apresenta maior incidéncia de arritmias ventriculares, como,
por exemplo, os pacientes submetidos a corregao de tetralogia
Fallot e de arritmias atriais, como flutter atrial nos submetidos
a operagcao de Senning ou Mustard.

A incidéncia de arritmias varia de acordo com idade, tipo
de cirurgia e do servico onde é realizada, oscilando de 27 a
48%, segundo dados de literatura."®

Os distarbios de ritmo encontrados sao as alteragdes do n6
sinusal, taquicardia supraventricular, TJE, extrasssistolia supra
e ventricular, TV e BAV.

7.1. Taquicardia juncional ectépica

Trata-se de uma arritmia automatica, autolimitada e
caracterizada por QRS estreito e com onda P dissociada.
A onda P pode aparecer antes, no meio ou apés QRS, sendo
a arritmia mais frequente no pds-operatdrio, acarretando
comprometimento hemodinamico importante nos primeiros
dias de pés-operatério. Apresenta incidéncia de 2,7 a 14%,
variando de acordo com o servigo e o tipo de cirurgia; por
exemplo, na corregao da tetralogia de Fallot, a incidéncia é
de aproximadamente 22%."%*'% A etiologia permanece ainda
desconhecida, mas é possivel determinar alguns fatores de risco
para o desenvolvimento dessa arritmia.

Os fatores de risco para desenvolvimento de TJE sao:

» Idade: neonatos e lactentes jovens sao mais propensos
adesenvolver TJE, pois o né AV de neonatos e lactentes
jovens apresenta uma maior sensibilidade as variagoes
do potencial de agao, em resposta a injria de isquemia
e reperfusao.'*

* Agentes adrenégicos, como dopamina e dobutamina:
estao associados a arritmia, porém, em estudos recentes,
também demonstraram associacdo com os inibidores da
fosfodiesterase Il (milrinone).'®”

* Tempo de Circulagao Extracorpérea (CEC) prolongado,
em geral acima de 90 minutos: tem sido associado com
arritmia, sendo relacionado ao periodo de isquemia e
reperfusao do né AV.'64168

* Tipo de correcao cirdrgica: a presenga de TJE é
relacionada ao tipo de cirurgia, devido a manipulagao
e ao estiramento das fibras. As principais cardiopatias
relacionadas a TJE sdo a correcao de total de tetralogia
de Fallot, do DSAV, da comuncacao interventricular e
da operacao de Norwood. 64168

* Predisposicao genética: em estudo recente,
observou-se a relagdo do polimorfismo da enzima de
conversao da angiotensina inser¢ao/delecdo com a
presenca de TJE. Quando o polimorfismo de delecao
esteve presente, houve duas vezes mais chances de
apresentar a arritmia.’**

O diagnéstico de TJE é feito utilizando ECG, com
frequéncia de 170 a 260 bpm, dissociagdo AV e complexo
QRS estreito. E importante ressaltar que, apés correcao de
tetralogia de Fallot, pode-se ter QRS alargado como imagem
de bloqueio ou distirbio de condugdo do ramo direito.
Se houver dificuldade no diagnéstico, é possivel administrar
adenosina sem que haja alteracao na frequéncia do QRS.

A terapéutica consiste em medidas gerais e para reversao
ou controle da FC. O objetivo do tratamento é a dimimuigao
da FC e controle do baixo débito, uma vez que se trata de
arritmia autolimitada. Medidas gerais consistem na correcao
dos disttrbios metabélicos especialmente realacionados
ao potassio e ao magnésio, na adequacao da volemia, na
sedagao e na diminuigao dos inotrépicos.

As principais medidas para reversao ou controle da
frequéncia cardiaca sao:

* Resfriamento: mantendo a temperatura de 31 a 35°C
(em geral de 33°C), obtida utilizando-se colchao e/ou
com solugao salina endovenosa a 4°C.

* Marca-passo: utilizacio de marca-passo para sincronizar
o ritmo, visando a melhora do débito cardiaco. Em geral,
é utilizado quando a frequéncia é inferior a 200 bpm
ou apés resfriamento pela diminuigao da mesma.

* Medicamentos: amiodarona é a droga de escolha para
reversao e diminuicao da FC."**

Outras alternativas medicamentosas para o tratamento
da arritmia sdo a procainamida e o esmolol. A utilizacao de
dexmetomedina tem se demonstrado Gtil no controle da
arritmia, como efeito sedativo e diminuigao da frequéncia
pelo bloqueio alfa-adrenérgico.o* 18171

* Terapia profilatica: estudos mostram que a
administracdo de sulfato de magnésio, na dose de
50 mg/kg, durante a fase de reaquecimento na CEC
diminuiram a incidéncia de TJE no pé6s-operatério.'”?

* Oxigenagao por Membrana Extracorpérea (ECMO)
e ablagdo: nos casos de falha nas terapéuticas acima
com deterioragdo hemodindmica, pode-se indicar
ablagao ou instalar ECMO, visando a recuperagao
hemodinamica e ao controle da arritmia.'**

7.2. Arritmia ventricular

A extrassistolia e a TV ndo sustentada sao as as arritmias
mais frequentes, sendo, em geral, relacionadas a disttrbios
metabélicos, como hipopotassemia e hipocalcemia, com
incidéncia de 15,2%. A TV sustentada ndo é comum no
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pos-operatdrio imediato, e a presenca dessa arritmia
estd relacionada a disfuncao ventricular e a arritmia
pré-operatdria ou a isquemia miocdrdica no pés-operatério,
apresentando incidéncia de 2%. O tratamento consiste em
correcao dos distirbios metabélicos e da causa de base.
Em relagdo a medicamentos, pode-se utilizar amiodarona

ou lidocaina.’®

8. Canalopatias

As canalopatias sao doencas dos canais i6nicos
cardiacos, resultantes de mutagao nos genes responsaveis
pela codificagdo das proteinas formadoras desses canais.
Os defeitos proteicos podem alterar a fungao dos canais
i6nicos envolvidos na homeostase do potencial de acao
cardiaco, com consequente risco de arritmias. A associagao
de sindrome da morte stbita infantil com canalopatias ja foi
relatada em alguns estudos, sendo que até 35% dos casos de
morte sibita em neonatos e criangas podem ser causados
por mutagdo genética.'”® Nesse sentido, com o avango
do diagnéstico clinico e molecular dessas canalopatias, a
tendéncia é que muitos casos da morte stibita em neonatos
e criangas, outrora sem explicagdo etiolégica, possam agora
ser desvendados.

A primeira manifestagdo das canalopatias pode ser a
morte sGbita, sendo, assim, fundamental o diagnéstico
precoce para tratamento e prevengao de eventos.
Conforme sugerido pelas sociedades europeia, americana
e asiatica, em diretriz publicada em 2013,"7* é importante
a padronizagao de alguns termos no contexto canalopatia
e morte sibita, a saber: sincope arritmica é um marcador
de alto risco de morte stbita, pois pressupoe que a causa
da perda de consciéncia seja taquicardia ou Fibrilacao
Ventricular (FV) autolimitada, devendo ser excluida a
sincope reflexa; o individuo é sintomatico quando os
sintomas arritmicos preditores de morte sibita sao a
sincope, conforme defini¢do acima, ou a TV documentada
durante uma crise de palpitacao.

As principais canalopatias sdo: SQTL, sindrome de
Brugada, TV polimérfica catecolaminérgica, sindrome do
QT curto e Doenca Progressiva do Sistema de Conducao
(DPSC). Além disso, ha outras arritmias mais raras, provaveis
canalopatias, ainda sem fisiopatologia bem definida, como,
por exemplo, a repolarizagdo precoce e a FV idiopdtica.
Algumas arritmias geneticamente determinadas nao sao,
necessariamente, doengas de canais propriamente ditas,
como a TV polimorfica catecolaminérgica, porém, devido
a sua importancia clinica e pelo fato de resultarem em
via final comum com algumas canalopatias, também
deve ser contextualizada e comentada neste capitulo.
Um subgrupo de pacientes com cardiopatia arritmogénica
do VD, apresenta defeito na rianodina, entretanto a doenca
é classicamente definida como arritmia genética associada
a cardiopatia estrutural.

8.1. Sindrome do QT longo

Esta sindrome, com prevaléncia descrita de 1:2.000 a
1:5.000 nascidos vivos, caracteriza-se por prolongamento do
intervalo QTc (QTc > 440 ms, em homens e QTc > 460 ms,
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em mulheres), sem causa identificada, associado aos sinais
clinicos da doenca: antecedente familiar de morte stibita ou
de SQTL, sincope, arritmias ventriculares ou parada cardfaca
recuperada.'”” Os critérios de Schwartz (Quadro 12),
validados em populagao adulta e pediétrica, sao também
recomendados para o diagnéstico de SQTL.'7

E recomendado que o intervalo QT seja mensurado
nas derivagbes D2 e V5.7 O intervalo QT deve
ser corrigido pela FC, utilizando a férmula de Bazett
(QTc = QT/VRR). O intervalo QTc deve ser usado com
cautela, quando a FC for maior que 100 bpm, sendo
importante a correlagdo com outros dados clinicos, além
de ECG seriado.

Na presenca de arritmia sinusal, deve ser medido
o intervalo QT no menor ciclo de RR." Em menores
de 1 ano de idade, o intervalo QTc pode permanecer
prolongado, sem correlacdo com a doenga, mas, quando
acima de 600 ms, reflete maior é o risco de arritmias e
morte stbita.'®""82

Sao reconhecidos trés fenétipos mais prevalentes de SQTL,
que se diferenciam pelo canal afetado, pelo formato da
onda T, pelo comportamento do intervalo QT ao esforgo fisico
(avaliado no quarto minuto da recuperagao), pelos fatores
desencadeantes de arritmias, pela resposta ao tratamento
com betabloqueador e pelo gene mutado (Quadro 13).'7

O Holter de 24 horas também pode demonstrar a
variacao circadiana do intervalo QT, mas o exame seriado
nao é custo-efetivo para diagnéstico e tratamento, devendo
ser indicado individualmente.'#1%

Em alguns casos, hd suspeita clinica de SQTL, porém
o ECG seriado nao revela intervalo QT prolongado.
Se o paciente tiver contraindicagdo para esforgo fisico, o
teste provocativo com epinefrina pode ser realizado para
diagnéstico e avaliagao fenotipica.'®>87

A medida do intervalo QT e o reconhecimento do ECG
com a repolarizagao alterada sdao pontos fundamentais
no diagndstico e na determinagdo do prognéstico dos
pacientes com sindrome do QT longo."®

A sindrome do QT longo apresenta padrao de
hereditariedade autossémico, que pode ser dominante
(sindrome de Romano-Ward) ou recessivo (sindrome
de Jervell e Lange-Nielsen), o Gltimo mais raro, sendo
acompanhado de surdez neurossensorial. Até o momento,
foram identificados 15 genes e mais de 600 mutagdes
responsaveis pela SQTL."891%0

A genotipagem, pouco disponivel comercialmente e
de alto custo, pode ter contribuigdo no diagnéstico e,
em algumas situagoes especificas, no tratamento e no
prognoéstico. Pacientes com probabilidade intermedidria
de diagnostico (escore de Schwartz de 3) podem ter a
doenca confirmada, se apresentarem mutagao causadora de
SQTL. Por outro lado, a auséncia de mutagao nao exclui o
diagnéstico, ja que a chance do teste genético ser positivo
é de cerca de 60%.

A investigacdo e o rastreamento familiar sdo algumas
das principais aplicagoes dos testes genéticos. Quando o
gendtipo é conhecido no probando, os familiares podem ser
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Quadro 12 - Escore de Schwartz: probabilidade de sindrome do QT longo

Eletrocardiograma de repouso’ Pontos
QTc > 480 ms 3
QTc 460-479 2
QTc 450-459 (homem) 1
Torsades 2
Alternancia de T 1
Entalhe de onda T (trés derivagdes) 1
Bradicardia/faixa etaria 05
4° minutos da recuperagao do teste ergométrico

QTc > 480 ms 1
Histéria clinica

Sincope ao esforco 2
Sincope ao repouso 1
Defeito congénito 0,5
Histéria familiar

Familiar com SQTL 1
Morte subita inexplicada em < 40 anost 05

* Na auséncia de causas secundarias, QTc calculado pela formula de Bazett; 1 familiares de primeiro grau. Total de pontos zero ou 1 indica baixa probabilidade; de
1,5 a 3,0 indlica intermediario; = 3,5 indica alta probabilidade. SQTL: Sindrome do QT longo; QTe: intervalo QT corrigido.

Quadro 13 - Fenétipo de sindrome do QT longo.

Tipos Canal Onda T QTc Desencadeantes Tratamento Gene

1 IKS Base larga Aumenta Esforgo e emogao Melhor resposta KCNQ1
2 IKR Bifida Mantém Puerpério e alarme Resposta parcial KCNH2
3 INa ST retificado Diminui Sono Resposta parcial SCNb5a

QTc: intervalo QT corrigido.

identificados com mais precisao, tendo em vista que 35% destes
sao carreadores silenciosos da mutagao, ou seja, apresentam
intervalo QTc normal.™" Apesar disso, podem ter evento
arritmico, se nao houver orientacao comportamental adequada
e, principalmente, transmitir a doenga aos descendentes, que
devem ser estratificados. O uso dos critérios de Schwartz para
rastreamento familiar tem baixa sensibilidade, sendo todos
os familiares de primeiro grau com QTc acima de 450 ms e
acima de 470 ms, em menores de 1 ano, recomendados para
acompanhamento clinico e orientacao sobre a doenga.'”*'%?

As criangas com probabilidade intermedidria e alta de
SQTL devem ser orientadas a evitar situagdes sabidamente
de maior risco de evento cardiaco, conforme o fenétipo
suspeito. Os deflagradores conhecidos para a SQTL
tipo | sdo exercicio, especialmente a natagado; para a
SQTL tipo Il, sdo alarmes e toque de telefone. Para todos
os subtipos, esportes competitivos devem ser evitados,
eletrélitos (potdssio e magnésio) devem ser monitorizados
periodicamente e as medicagbes que podem agravar a
doenca devem ser lembradas.

O bloqueio beta-adrenérgico representa a primeira linha
de tratamento. Os betabloqueadores mais estudados sao o
propranolol e o nadolol, que mais comprovadamente reduzem
eventos cardiacos e alteram mortalidade. A dose alvo de
propranolol é 2 a 3 mg/kg, podendo ser aumentada conforme
sintomas ou terapias apropriadas pelo CDI em casos mais
malignos. O metoprolol é comprovadamente menos efetivo
e seu uso esteve relacionado a eventos fatais.'” O tratamento
farmacolégico confere melhor protecao em pacientes com SQTL
tipo 1, entretanto também reduz eventos nas SQTL tipos 2 e 3.

A denervagao simpadtica cardiaca esquerda requer o
isolamento dos trés ou quatro primeiros ganglios tordcicos,
preservando a porgao cefélica do ganglio estrelado, para
evitar a sindrome de Horner. A técnica cirdrgica deve ser
escolhida conforme a experiéncia local, de cada centro de
atendimento, podendo ser por meio de toracotomia, com
abordagem extrapleural, ou da toracoscopia. Para criangas
pequenas, recomenda-se a abertura no terceiro espago
intercostal, onde ha visualizagdo adequada da cadeia
simpética e do ganglio estrelado."**
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Mexiletina, flecainida e ranolazina sao bloqueadores
dos canais de s6dio, com indicagdo restrita em pacientes
com SQTL tipo 3, de alto risco, refratdrios ao propranolol
e/ou simpatectomia ou ainda com terapias apropriadas
pelo CDI."95:1%

A decisao de implante de CDI para profilaxia
primdria é peculiar na crianga, devido ao risco maior de
complicacoes, de terapias inapropriadas e pelo maior
impacto psicolégico. Por outro lado, quanto mais precoce
o aparecimento dos sintomas, pior deve ser o progndstico
da doenga. A programacgao do CDI visa reduzir choques
apropriados e inapropriados, pois a descarga da terapia
provoca hiperatividade adrenérgica, que aumenta a
recorréncia de arritmia, levando a tempestade elétrica.
E adequado programar tempo maior para detecgio da
arritmia, tendo em vista a natureza autolimitada do
torsades de pointes, bem como uma FC elevada em zona
de FV. E possivel indicar CDI AV para usar a estimulacio
antibradicardia, com fragao de ejecao minima de 70 bpm
naqueles pacientes bradicardicos ou de alto risco."’

8.1.1. Recomendacbes

8.1.1.1. Diagnéstico
1. A SQTL é definida como:

a. Escore de Schwartz = 3,5, na auséncia de causas
secundarias de prolongamento do intervalo QT E/OU

b. Presenga de mutagdo comprovadamente causadora
de SQTL OU

c. Intervalo QTc = 500 ms em ECG seriados, na auséncia
de causas secundarias, mesmo em pacientes assintomaticos.

2. O teste ergométrico é indicado em:

a. Pacientes com escore de Schwartz igual a 3,0
(probabilidade intermedidria), quando o prolongamento do
intervalo QTc na recuperagdo do exame agrega valor para
o diagnéstico.

b. Familiares assintomaticos com QTc de repouso
< 440 ms.

c. Pacientes sem fenétipo ou gendtipo definido para
adequagao terapéutica.

d. Avaliacao de sintomas inespecificos ao esforco.

3. Sobre o rastreamento familiar:

a. Esta indicado para todos os familiares de primeiro grau
do paciente indice e do rastreamento positivo.

b. O ECG de 12 derivacoes deve ser realizado desde
0 nascimento.

8.1.1.2. Tratamento

Classe |

a. As mudangas no estilo de vida estdo recomendadas para
todos os pacientes com alta e intermedidria probabilidade
de SQTL:
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e Evitar drogas que prolonguem intervalo QT
(www.crediblemeds.org).

* Identificar e corrigir rapidamente distdrbios eletroliticos,
quando o paciente apresentar diarreia, vomito ou
situagdes que favoregam a desidratagao.

* Desqualificar de esportes competitivos.

b. Recomenda-se betabloqueador (propranolol) em
pacientes com alta probabilidade de SQTL (Schwartz = 3,5) e:

* Assintomdticos com intervalo QTc > 470 ms.
e Sintomadtico (sincope arritmica ou TV/FV documentadas).
c. Recomenda-se simpatectomia esquerda quando:

* Houver uma contraindicagao para o CDI ou por escolha
do paciente.

* Houver falha terapéutica, recusa ou contraindicacao
aos betabloqueadores.

* Houver tempestade elétrica, apesar do uso de
betabloqueador na méaxima dose tolerada, nos
portadores de CDI.

d. Recomenda-se CDI:
* Morte stbita recuperada.

* Sincopes recorrentes, apesar da terapia otimizada com
betabloqueadores ou contraindicacao a estes.

Classe lla

O betabloqueador (propranolol) pode ser Gtil em pacientes
com SQTL e QTc < 470 ms.

1. O CDI pode ser (til em pacientes com SQTL e sincope
recorrente, apesar do uso correto de betabloqueador
(propranolol).

2. A simpatectomia esquerda pode ser Gtil em pacientes
com sincope recorrente, apesar do uso correto de
betabloqueador (propranolol).

3. A mexiletina pode ser usada em pacientes com resposta
positiva ao teste oral.

Classe Il

1.0 CDI nao deve ser indicado em pacientes assintomaticos,
exceto em condigOes especiais, discutidas conforme sindromes
ou mutagoes especificas.

8.2. Sindrome de Brugada

Asindrome de Brugada é rara em criangas, sendo a maior
série multicéntrica publicada por Probst e cols. em 2007,
com 30 pacientes menores de 16 anos.’® O diagnéstico
é baseado nos achados clinicos e eletrocardiograficos,
semelhante aos critérios nos adultos. Nao ha dados
especificos para a posigdo dos eletrodos nas criangas,
apesar do formato e do tamanho diferentes da caixa
tordcica, conforme faixa etaria. Os pacientes podem ser
assintomdticos; apresentar sincope, respiracao agonica
noturna, palpitagées (por TV nao sustentada ou arritmias
atriais) e PCR recuperada. Em geral, os eventos arritmicos
ocorrem na quarta década de vida, sendo um diagnéstico
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pouco comum na faixa etaria pedidtrica. A caracteristica
eletrocardiografica classica é o supradesnivelamento do
segmento ST nas derivagoes precordiais direitas (V1 e V2),
porém, se houver padrao caracteristico em pelo menos uma
derivacao precordial direita, com as derivagoes precordiais
dispostas na posicdo paraesteral e superior, este critério

também é considerado de alta suspeicao diagnéstica.'”

Ha trés padroes eletrocardiograficos reconhecidos:
tipo |, supradesnivelamento do segmento ST maior que
2 mm, seguido de onda T descendente e negativa; tipos Il
e lll, supradesnivelamento do segmento ST com onda T
ascendente e positiva, respectivamente com 2 mm e menor
que 2 mm. Apenas o tipo | define sindrome de Brugada;
os tipos Il e Il sugerem a presenga da canalopatia, porém
necessitam de investigacao adicional.?*

E importante a diferenciacdo com fenocépias do ECG de
Brugada como bloqueios atipicos do ramo direito, pectus
excavatum, hipertrofia ventricular esquerda, dissecgao
de aorta, distrofia muscular de Duchenne, hipercalemia,
hipercalcemia, isquemia aguda de VD, hipotermia, pericardite
e repolarizagao precoce.*!

Um dos problemas do ECG na sindrome de Brugada reside
no fato do mesmo ter um padrao dinamico. Assim, na suspeita
clinica ou no rastreamento familiar, o ECG deve ser realizado
de modo seriado. Quando os sintomas sao sugestivos da
arritmia ventricular, com deflagradores tipicos da sindrome
de Brugada (ocorréncia noturna, pés-prandial, durante febre
ou outras situagoes vagais) e o ECG que nao é tipo |, hd dados
de seguranga para realizagao de teste provocativo (ajmalina,
flecainida ou procainamida) na populacao pediatrica,
seguindo o mesmo protocolo, respectivamente, com doses
de 1 mg/kg, 2 mg/kg e 1 mg/kg em 10 minutos de infusao
continua ou em bélus. 2!

O aumento de temperatura corporal, como ocorre em
estados febris, pode expor o fenétipo eletrocardiogréfico ou,
ainda, deflagrar arritmias, pois a temperatura elevada abrevia
o fechamento dos canais de sédio. Dada a prevaléncia de
convulsdo febril benigna na infancia, especula-se a influéncia
da canalopatia na fisiopatologia da convulsdao, mas nao ha
avaliagao cardiolégica especifica nessas criangas.

A heranca genética da sindrome de Brugada tem um
padrao autossomico dominante, atualmente com mais de
250 mutagbes descritas em 14 genes. O primeiro gene
associado a sindrome de Brugada foi o SCN5A, que estd
presente em 20 a 25% dos pacientes.?>2%

Apébs o diagndstico clinico, o préoximo passo é a
estratificagao de risco. Entre pacientes assintomaticos, o risco
de arritmias fatais ou potencialmente fatais varia entre as séries
publicadas: Probst e cols.?” falam em 1,5% em 31 meses;
Brugada e cols.?** revelaram 8% em 33 + 39 meses de
acompanhamento; Priori e cols.?®> 6% em 34 = 44 meses;
Gehi e cols.?*®, 1% ap6s 40 = 50 meses.

A maioria dos estudos demonstra que o padrao tipo |
espontaneo, a presenca de sincope ou a PCR recuperada
estao relacionados a maior chance de ocorréncia de eventos
arritmicos durante a evolugao.?%>2° Em metanalise publicada
em 2006, o sexo masculino também foi considerado como
de maior risco.?®” Em pré-plberes, essa prevaléncia de

sintomas no sexo masculino nao foi comprovada, reforcando
a hipétese da influéncia hormonal androgénica na dinamica
dos canais ionicos. A historia familiar de morte stbita e a
identificagao de mutagao genética no SCN5A nao predizem
maior risco de eventos fatais. Novamente, deve ser ressaltado
que a estratificagdo de risco na populacao pediatrica ainda
carece de maiores dados robustos, em virtude da raridade
do achado eletrocardiografico nessa faixa etdria, bem como
da baixa ocorréncia de eventos fatais.

O estimulagao ventricular programada falhou em predizer
eventos arritmicos de forma consensual. Estudos apontam que
a FV induzida no EEF é preditor independente de eventos
arritmicos.294207.299 Por outro lado, em todas as demais
séries, esse método nao demonstrou adequado valor na
estratificacao de risco, sendo um exame dispensavel para
alguns autores.203,206:208

Como orientagao terapéutica, devem-se evitar os fatores
relacionados com exacerbacdo do defeito do canal, como
hipertermia e uso de drogas antiarritmicas da classe IC.
Nao se recomendam esportes competitivos, mas atividades
recreativas ndo sao desencorajadas.'”*

O tratamento medicamentoso se restringe ao uso de
isoproterenol na tempestade elétrica e de quinidina para
tratamento de arritmias supraventriculares concomitantes,
ou ainda choques apropriados pelo desfibrilador (CDI)."”*
Entretanto, um dos problemas atuais da quinidina é sua baixa
disponibilidade no mercado.?"® Seu uso é sugerido como
ponte para criangas com indicagao de CDI ou, ainda, como
alternativa terapéutica, caso haja contraindicagao para CDI.

O CDI ainda é a Unica opgao terapéutica disponivel, mas
seus efeitos adversos sao ainda menos tolerados na populagao
pediatrica: jovens ativos, iniimeras trocas de gerador, infecgao
e choques inapropriados. Algumas séries revelaram menor
taxa de choques apropriados (8 a 15% em média de 47 meses
de seguimento) e um risco maior de complicagoes (20 a 36%
de choques inapropriados).?'"?'* Além disso, criangas com
CDI apresentaram maior risco de depressao. Desde modo, a
indicacdo de CDI, devido a escassez de dados e a raridade de
ocorréncia na populagao pediatrica, deve ser individualizada
e compartilhada com os responsaveis.

A ablagao por cateter pode ser eficiente em portadores
de CDI com terapia apropriada, por meio da qual se
identifica uma extrassistole deflagradoda da FV, que
seja mapedvel pelo EEF. Essa abordagem ainda nao foi
descrita em criangas, devendo ser considerada medida
individualizada e discutida em centros de atendimento
especializado na sindrome de Brugada.?"

8.2.1. Recomendacbes
8.2.1.1. Diagnéstico

1. A sindrome de Brugada é definida como:

a. ECG espontaneo ou induzido por teste provocativo,
com padrdo de Brugada tipo | nas derivagbes padroes
ou superiores.
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b. ECG com padrao de Brugada tipos Il ou lll, que
apresente padrao tipo | com o teste provocativo.

2. Otteste provocativo (ajmalina, flecainida ou procainamida)
estd indicado em:

a. Pacientes com sintomas sugestivos de sindrome de
Brugada com ECG nao diagnéstico (tipos Il ou 111).

b. Parentes de primeiro grau de vitimas de morte sibita
precoce, com autdpsia inconclusiva e ECG ndo diagndstico
(tipos 1l ou ).

3. Sobre o rastreamento familiar:

a. Estd indicado para todos os familiares de primeiro grau
do paciente indice e do rastreamento positivo.

b. Deve ser feito com ECG de 12 derivagoes seriado com
V1 e V2 nos segundo, terceiro e quarto espagos intercostais.

8.2.1.2. Tratamento

Classe |

1. As mudangas no estilo de vida estio recomendadas
para todos pacientes.

2. Drogas que facilitem a ocorréncia das arritmias
(www.brugadadrugs.org) devem ser evitadas.

3. Recomenda-se CDI em PCR recuperada ou TV
sustentada espontdnea documentada (com ou sem sincope).

Classe lla

1. O CDI pode ser (til em pacientes com sindrome de
Brugada tipo | espontanea e sincope com caracteristica arritmica.

2. A quinidina pode ser usada no tratamento de arritmias
supraventriculares ou ventriculares (em portadores de CDI).

3. A quinidina pode ser uma opgao ao CDI quando houve
contraindicagao ou indisponibilidade transitéria para mesmo.

4. O isoproterenol EV pode ser usado em tempestade
elétrica ou alta densidade de arritmias supra ou ventriculares
durante procedimento cirtrgico.

Classe Ilb

O CDI pode ser considerado em pacientes com
sindrome de Brugada tipo | com FV sustentada induzida por
estimulagao ventricular.

A quinidina pode ser considerada em pacientes
assintomaticos com sindrome de Brugada tipo | espontédnea.

Classe Il

O CDI nao deve ser indicado em pacientes com sindrome
de Brugada tipo | apenas por histdria familiar de morte sdbita.

8.3. Taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminérgica
A TV polimérfica catecolaminérgica é classicamente uma
arritmia da populagao pediatrica?'*?'. Trata-se de uma sindrome
arritmica herdada geralmente por um padrao autossémico
dominante e, mais raramente, recessivo. Esta relacionada a alta
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mortalidade, em torno de 30 a 50%, entre 20 e 30 anos de
idade, e tem prevaléncia estimada em 1:10 mil individuos.?'>2'®
Caracteriza-se por sincopes recorrentes ou morte stbita em
criangas e jovens, especialmente relacionadas ao esforco fisico
e ao estresse emocional. Manifesta-se de modo classico como
TV polimérfica bidirecional, TV polimérfica ou FV, na auséncia
de cardiopatia estrutural. No ECG de repouso, observam-se
tendéncia a bradicardia sinusal e intervalo QTc limitrofe.?!728

Recentemente, tem sido descrita em casos de
overlaping clinico com SQTL, especialmente em familias
com manifestagbes fenotipicas caracteristicas, como
paralisia periédica e anormalidades no desenvolvimento
(micrognatia, baixa implantagao de orelhas, hipertelorismo,
escoliose, baixa estatura etc.), conhecida como sindrome de
Andersen-Tawil. Essa sindrome é atualmente considerada
uma SQTL tipo 7, com duas definigbes genotipicas.
A tipo |, que corresponde a cerca de 60% dos casos, esta
relacionada a mutagdes no gene KCNJ2, com implicagbes
terapéuticas especificas, pela alta letalidade da doenca.
J& a tipo Il corresponde aos casos fenotipicos ainda sem
mutagoes definidas.?'9220

Até o momento, hd poucos dados para uma estratificagdo
de risco eficiente. Quanto menor a idade de aparecimento
dos sintomas, pior o prognéstico.?'” A recorréncia
de sincope, apesar do betabloqueador, também esta
relacionada a maior malignidade.™’

Alteragoes cromossdmicas podem ser identificadas em
aproximadamente 50% dos casos, e sua presenga nao
implica necessariamente um prognéstico pior.

A avaliagdo genética familiar pode ser considerada para
identificar portadores assintomaticos que se beneficiariam
de terapia com betabloqueador mais precocemente.

As criangas com TV polmorfica catecolaminérgica devem
ser orientadas a evitar situagdes com mais risco de eventos,
como exercicio fisico e emogdes. Para todos os subtipos,
devem ser evitados esportes competitivos e também deve
ser reforcada a importancia da aderéncia ao tratamento,
evitando riscos de eventos sérios, como sincopes com
trauma e tempestade elétrica pelo CDI.

A terapéutica atual baseia-se no uso de betabloqueador
(propranolol ou nadolol) e, nos casos nao responsivos
(30 a 59%), na associagdo com o CDI — este Gltimo sempre
indicado com cautela, devido ao risco potencial de choques
e tempestade elétrica.

Podem ser tentadas terapias adjuvantes para controle da
arritmia em pacientes que apresentam contraindicagdo ao
CDI ou naqueles com recorréncia de terapia apropriada.
Dois estudos mostraram beneficio na associagcao de
propranolol e verapamil, porém o seguimento clinico foi
curto e realizado somente em pacientes com mutagdo
do gene CASQ2. A flecainida tem uma forte associagao
fisiopatolégica com a TV polmérfica catecolaminérgica
por inibir a liberagdo de calcio pelo receptor de rianodina
em estudos animais.??' Entretanto, quando a flecainida é
prescrita, deve ser mantido o uso do betabloqueador, que
ainda é a melhor terapia padrao disponivel. Nos casos em
que houve confirmagao da sindrome de Andersen-Tawil,
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pela mutacao do KCNJ2, os pacientes podem ser tratados
com flecainida, porém ela ndo se encontra disponivel no
Brasil.?2° Neste caso, a propafenona pode ser uma opgao,
tendo em vista sua acao de classe.

A denervagao simpadtica por toracoscopia tem
evidéncia crescente e deve ser considerada em situagoes
especificas. Pacientes com indicagdao de CDI, que negam
o implante do mesmo, pacientes com contraindicagao
ao betabloqueador ou com terapias apropriadas,
apesar da dose maxima de betabloqueador tolerada,
podem ter a terapia antiadrenérgica otimizada com a
simpatectomia esquerda.’™

As terapias adjuvantes ainda nao demonstraram reducao
de mortalidade e, portanto, devem ser consideradas em
associagao com betabloqueador e CDI.

As indicagbes de CDI devem ser feitas com muita cautela,
ja que, devido a natureza adrenérgica dessa doenga,
a possibilidade de tempestades elétricas é muito alta,
principalmente em se tratando de criangas e adolescentes.
No entanto, nos casos de prevencao secunddria, principalmente
quando houver refratariedade aos betabloqueadores,
recomenda-se a protegao desses pacientes com o CDI.

8.3.1. Recomendacoes

8.3.1.1. Diagnéstico
A TV polmérfica catecolaminérgica é definida como:

1. Demonstragao de periodos de TV polimérfica (com ou
sem padrdo bidirecional) ao ECG espontaneo e induzido ao
esforgo por teste ergométrico ou Holter de 24 horas.

2. Auséncia de demonstracao de quaisquer anormalidades
estruturais cardiacas.

3. Sobre o rastreamento familiar:

a. Estd indicado para todos os familiares de primeiro grau
do paciente indice e do rastreamento positivo.

b. Todos os casos rastreados necessariamente precisam ser
investigados com teste ergométrico e/ou Holter de 24 horas

c. O teste ergométrico deve ser feito com protocolo
mais brando

8.3.1.2. Tratamento

Classe |

1. As mudangas no estilo de vida estao recomendadas para
todos os pacientes.

2. Desqualificagao de esportes competitivos.

3. Recomenda-se betabloqueador independente dos
sintomas, na maxima dose tolerada.

4. Recomenda-se CDI nos casos de PCR recuperada
ou sincopes recorrentes, apesar da terapia otimizada com
betabloqueadores ou contraindicagao aos mesmos.

Classe lla

1. Recomenda-se a simpatectomia esquerda quando
houver contraindicagao para o CDI ou por escolha do

paciente; falha terapéutica, recusa ou contraindicagao
aos betabloqueadores; e tempestade elétrica, apesar do
uso de betabloqueador na méaxima dose tolerada, nos
portadores de CDI.

Classe 1lb

1. Recomenda-se a genotipagem nos casos com alta
suspeigao diagnéstica, especialmente quando houver dividas
no diagndstico diferencial com SQTL.

Classe 1l

1. O CDI nao deve ser indicado em paciente assintomatico
e responsivo a betabloqueador.

8.4. Sindrome do QT curto

A sindrome do QT curto resulta da mutagao de canais
i6nicos de célcio e potdssio, e é determinada geneticamente
de forma autossomica dominante, podendo causar TV e
morte stbita. O ganho de fungdo dos canais de potéssio
Ikr, Iks e 1k1 (genes KCNH2, KCNQT1, e KCNJ2), ou a perda
de fungdo dos canais lentos de calcio (genes CACNATC,
CACNB2b e CACNA2D1) encurta o potencial de agdo e,
consequentemente, a repolarizagao e o intervalo QT.???

O diagnéstico é ainda controverso, porque a medida que
define o intervalo QT curto é duvidosa. Além disso, nao ha
correlagao direta entre a magnitude do QT curto e o risco de
arritmias ventriculares e atriais. Estima-se que a prevaléncia
do intervalo QT curto na populagao geral seja de 0,4 a 2%j
considerando intervalo QT < 360 ms.??> Causas adquiridas
para o intervalo QT curto, como hipercalemia, hipercalcemia,
acidose, hipertermia, digitdlicos e aumento do ténus vagal,
devem ser afastadas.

A sindrome do QT curto é diagnosticada na presenca
de QT = 330 mseg ou de QT < 360 ms, associadas
a pelo menos um dos seguintes dados: gendétipo
positivo, histéria familiar de sindrome do QT curto,
histéria familiar de morte sGbita com < 40 anos de
idade, sobrevivente de morte sibita por taquicardia ou
FV sem cardiopatia aparente (critérios de Goolob).?*
A apresentacao clinica dos pacientes correlaciona-se com o
gendtipo, variando de pacientes assintométicos até os que
apresentam palpitagbes, sincope, FA ou morte subita.??
Relatos de caso no grupo pedidtrico sao raros, o que
dificulta uma padronizagao de conduta.

Nenhuma terapéutica é necessdria para os pacientes com
intervalo QT curto, assintomdticos, sem histéria familiar ou
gendtipo positivo. Os pacientes com sindrome do QT curto,
que apresentaram TV ou FV, devem realizar implante de CDI.
Parentes de primeiro grau devem realizar avaliagao clinica
associada a ECG e teste genético.

A terapia farmacolégica, com antiarritmicos que
prolongam o intervalo QT, é recomendada aos pacientes
com terapia apropriada e frequente do CDI. A quinidina
tem melhor resultado nos portadores da mutagdo KCNH2
- sindrome do QT curto tipo |, enquanto outras drogas da
classe 1ll, como sotalol e amiodarona, parecem ser mais
efetivas em outros genétipos.
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Nos pacientes com sindrome do QT curto assintomaticos e
com histéria familiar de morte stbita, a quinidina e o sotalol
podem ser usados na prevencao primdria, sem confirmagao
de eficdcia a longo prazo.'7#+226-228

8.5. Fibrilacao ventricular idiopatica

AFV é considerada idiopética quando o paciente apresenta
parada cardiaca recuperada, preferencialmente com FV
documentada ou ritmo passivel de choque, pela leitura
do cardiodesfibrilador externo, sem causa aparente apds
investigagdo para cardiopatia estrutural e para canalopatia.

A anamnese detalhada deve buscar a identificacao de
deflagradores do evento cardiaco, do tipo de atendimento
no pronto-socorro (intubagao, massagem e desfibrilagao)
e da histéria familiar de morte sibita. Os exames
complementares recomendados sao ECG, ECG de alta
resolugao, ecocardiograma, angiotomografia de coronaria
ou cineangiocoronariografia, ressonancia magnética nuclear
e os testes provocativos.”?? Os testes provocativos sao o
ergométrico e o farmacoldgico (bloqueadores dos canais
de sédio e epinefrina). O esforgo fisico pode ser realizado
em criangas acima de 5 anos, em centros com experiéncia
nessa faixa etdria. A ajmalina e a procainamida sao usadas
para desmascarar o padrao eletrocardiografico de Brugada.
A epinefrina pode induzir arritmias ou prolongamento do
intervalo QTc, tal como o estresse fisico.?*

Em 1992, com a descoberta da base genética das
canalopatias, alguns pacientes, antes classificados como
FV idiopatica, passaram a ter diagndstico molecular
definido.?' Ademais, outras entidades, como repolarizagao
precoce e Torsades por extrassistole de acomplamento
ultracurto, foram descritas, reduzindo consequentemente
o diagnéstico de FV idiopética, com o avango do
entendimento da fisiopatologia das doencas.

O tratamento é o implante de CDI."”* Algumas medicagoes
foram usadas para reduzir o nimero de terapias pelo dispositivo,
como a quinidina. Em outros pacientes, a extrassistole
monomérfica deflagradora da FV traz a possibilidade de ablagao
por cateter, apesar de a doenca estar geralmente associada a
defeitos dos canais, e nao a um substrato anatémico.

8.6. Repolarizacao precoce

A repolarizagdo precoce é um padrao eletrocardiogréfico
comum, que ocorre em cerca de 5% da populagao,
caracterizada por elevagao do ponto J e do segmento ST
em duas ou mais derivagbes contiguas. Quando ocorre
em derivagoes precordiais, é considerada um fenémeno
benigno, mas, em derivagdes inferiores ou quando ambas
estdo acometidas, esteve pelo menos cinco vezes mais
relacionada a FV idiopatica em estudos caso-controle.

Na faixa etaria pediatrica, a repolarizacao precoce é ainda
mais prevalente, com predominio do sexo masculino (70%).
Ha piora do padrao eletrocardiogréfico sob ténus vagal
aumentado e melhora do padrao eletrocardiogréafico na
adolescéncia, sugerindo ainda uma participagao hormonal.
A repolarizagao precoce em 11 a 15% pode estar associada
as sindromes de Brugada e do QT curto, geralmente com
prognéstico pior.'7+232
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A (nica conduta recomendada é o CDI para quem
apresentou FV recuperada.

8.7. Morte subita cardiaca inexplicada e morte subita
cardiaca infantil inexplicada

A morte stbita cardfaca inexplicada é aquela que ocorre
em individuos maiores de 1 ano, previamente sadios,
sem comorbidades aparentes com autépsia e toxicolégico
negativos. Quando em menores de 1 ano, considera-se
morte stbita cardiaca infantil inexplicada.?** O diagndstico
molecular contribui para elucidagdo de até 35% das mortes
stbitas inexplicadas e de 10 a 15% em menores de 1 ano.?342%

Diferentemente da FV idiopética, o tnico meio de
investigacdo, na auséncia de autépsia molecular, é a
abordagem de familiares, em busca de doengas cardiacas
incipientes ou canalopatias. As doengas, em geral, tém
padrao autossomico dominante, e quanto maior o nimero
de familiares rastreados, maior a chance de encontrar a
pista etiol6gica e prevenir a recorréncia do evento cardiaco
na familia."”

8.8. Doenca progressiva do sistema de conducao

A DPSC de origem genética ocorre em individuos jovens
(< 50 anos), podendo acometer a populacdo pediatrica.
E definida como primaria na auséncia de cardiopatia
estrutural ou miopatias esqueléticas. Sua fisiopatologia
pode estar relacionada a defeitos em correntes idnicas que
participam da formagdo do impulso cardiaco.

A descoberta da mutagao genética responsavel é
recente e tem um padrdao autossdémico dominante.
Algumas mutagoes do gene SCN5A e TRPM4 foram
consideradas patogénicas e estao relacionadas a doenga
isolada do sistema de conducdo.””*'" O acometimento
estrutural do miocardio associado foi observado nas
mutagoes do gene LMNA.23¢

Além disso, a disfuncao do nédulo sinusal foi associada
a uma variedade de taquiarritmias atriais, particularmente
a FA. Nos ultimos anos, com o desenvolvimento da base
molecular dos canais i6nicos e da remodelagao proteica
estrutural, foi possivel entender melhor a fisiopatologia da
disfuncdo do né sinusal e sua relagio com a FA.

A bradicardia sinusal em jovens geralmente é fisiol6gica
e ocorre por vagotonia. Se a bradicardia também for
observada em outros membros da familia, pode haver um
defeito de canal associado, sem necessidade de investigagao
complementar.'7622¢ A FA, nessa populagdo, também pode
ter uma base genética, mas, para ambas as situagoes, o teste
genético tem pouca aplicabilidade clinica.'®'*” A histéria
clinica familiar de marca-passo em jovens ou morte stbita
precoce pode corroborar o diagnéstico. Na investigagao desses
pacientes, deve-se ter atengao especial para a presenca de
canalopatias subjacentes potencialmente fatais.

A indicacdo de marca-passo independe do
reconhecimento da canalopatia, entretanto reforga a
necessidade de acompanhamento, ja que a doenga é
progressiva. Devem-se detalhar as histérias familiar e
pessoal em pacientes com bradicardia inexplicada ou FA
em jovens sem cardiopatia estrutural.
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9. Tratamento medicamentoso

A terapia farmacolégica é a base do tratamento dos
eventos arritmicos na infancia. Muitas vezes, os riscos dos
procedimentos invasivos, principalmente entre os jovens, a
complexidade da cardiopatia, ou mesmo a impossibilidade de
tratamento por cateter prolongam o tratamento farmacolégico.
Ha o papel dos farmacos em algumas canalopatias e para
profilaxia de eventos, enquanto se aguarda o momento ideal
para terapia definitivas ou invasivas.

A indicagdo de um farmaco antiarritmico deve ser baseada
nao somente em sua eficicia, mas também na ponderagao
da fisiopatologia do evento arritmico e nos efeitos colaterais
da medicagao.??2%?

Os efeitos pro-arritmicos da propafenona parecem
menos relevantes em criangas. A propafenona pode ser
associada aos betabloqueadores e aos bloqueadores de
canais de calcio. Durante o uso pediatrico, este farmaco
apresenta inconvenientes, como o sabor das diluigbes
e os efeitos anestésicos sobre a mucosa da orofaringe.
A propafenona nao deve ser utilizada em pacientes com
cardiopatia estrutural.

Em nosso meio, hd um amplo predominio do uso da
amiodarona sobre o sotalol na populacdo pediatrica.
Os efeitos do depésito da amiodarona se estabelecem em
diversos 6rgaos e sistemas, incluindo tiroide, pulmao, olhos,
figado e SNC.2#%241 O rastreamento dos efeitos colaterais
deve ser feito a cada 6 meses. Os efeitos colaterais parecem
ser menos frequentes em criangas, quando comparados
aos adultos.?#224

Os antiarritmicos classe IV estdao contraindicados em
criangas abaixo de 1 ano (sendo prudente evitar até os 2 anos),
devido ao risco de atividade elétrica sem pulso.?**

Adenosina é uma droga de infusdo e agao rapidas, que tem
efeitos depressores fulgazes sobre as célular do né sinusal e
né AV.24:2% Ela é rapidamente metabolizada (meia-vida de
10 segundos). Um efeito colateral conhecido da adenosina é
sua capacidade de induzir broncospasmo, o que contraindica
seu uso em criangas asmaticas.*’

A digoxina tem agao antiarritmica por aumentar a
agao vagal, diminuindo a automaticidade sinusal e AV.>*®
Os efeitos colaterais sao raros e bem conhecidos. Deve-se tomar
particular cuidado com pacientes com alguma disfuncao renal.
Estd contraindicada em pacientes com sindrome de WPW.2#

9.1. Terapia antiarritmica em criangas com palpitagao, mas
taquicardia nao documentada

Como regra geral, é prudente se ter a documentagao
do evento arritmico antes de introduzir medicamentos
antiarritmicos a pacientes jovens. Os sintomas, isoladamente,
principalmente quando esparsos, nao sao forte justificativa para
o uso de antiarritmicos. Tais fatos estdo baseados na relacdo
custo-beneficio que obviamente deve ser individualizada para
cada paciente e seus sintomas.

9.2. Terapia antiarritmica em criancas com QRS estreito e
taquicardia documentada

Dentre as taquicardias supraventriculares estritamente
regulares na infancia, a maioria é mediada por vias acessorias
aparentes ou ocultas ao ECG de repouso, principalmente
durante a primeira infincia.?*® As taquicardias mediadas por
dupla via nodal aumentam sua incidéncia em fases posteriores
da infancia e na adolescéncia.?>02"

Se ambas as formas de taquicardia sdo estaveis,
recomendam-se utilizar manobras vagais prioritariamente em
relagao ao antiarritmico. Em caso de insucesso da manobra
vagal, a adenosina deve ser considerada primeira escolha no
tratamento do evento.*** Quando disponivel, a passagem de
eletrodo esofégico e a reversao da taquicardia por overdrive
podem ser opgdes.

Em casos refratdrios ou naqueles com repercussao
hemodindmica, o profissional de satde deve avaliar
clinicamente os sinais de gravidade e proceder ao tratamento
com cardioversao elétrica apds sedagao adequada.

Vale lembrar que a eficiéncia da adenosina depende
nao s6 da dose como também da forma de administragao.
Idealmente, a adenosina deve ser administrada em torneira
de tripla via, seguida de flush de soro fisiol6gico e elevagao
do membro superior. Devido a sua meia-vida curta, a
adenosina pode apenas interromper transitoriamente a
taquicardia. Entretanto, sua dose pode ser progredida e
repetida sem intervalos.?225

Dentre os maiores receios da administracao de adenosina
em pacientes portadores de Taquicardia Paroxistica
Supraventricular (TPSV) por vias acessérias esta o risco de
inducao de FA durante sua infusdo, o que poderia gerar FA
pré-excitada, e posterior FV e morte em casos de vias com
condugao anterdgrada.?*? Assim, sua administragdo em um
ambiente adequado, com material para desfibrilacao e suporte
de reanimacao cardiaca pulmonar (RCP), é obrigatério.

Particularmente na infancia, devido ao estagio de
maturagao dos canais idnicos de K, a amiodarona é bastante
eficaz, embora possa demorar horas até que converta o ritmo
a sinusal. Assim, deve ser colocada como dltima linha.?*

Principalmente nos casos de via acesséria, a terapia
antiarritmica profildtica na infancia tem a intengao de
proteger o individuo de novas crises, sempre aguardando a
possibilidade de resolucao espontanea (perda da capacidade
de condugéo pela via acesséria), fundamentalmente durante
o primeiro ano de vida.

Muitos profissionais de satide optam pela prescricao de
terapia antiarritmica apenas nos primeiros 6 a 12 meses de
vida, no intuito da remissao espontdnea. No entanto, nao ha
evidéncias de que estsa forma de abordagem seja ideal.?**%¢

Nos Gltimos anos tém-se utilizado com maior frequéncia
as drogas dos grupos Ill (amiodarona e sotalol) e IC
(propafenona). As taxas de sucesso sdo equivalentes ao
uso de propranolol e digoxina, porém sempre ha o risco
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de efeitos pré-arritmicos (principalmente com o sotalol).
Em algumas situagdes, a associacdao de farmacos,
principalmente com betabloqueadores, pode ser necesséria.
Muitas vezes, para adaptar a dose ao peso da crianga,
é necessario diluir o medicamento para administragdo.
Em particular a propafenona, quando diluida, apresenta
discreto a moderado efeito anestésico sobre a mucosa oral,
o que pode ser um obstaculo no uso para lactentes, pelo
risco de incoordenagao da degluticao.

O quadro 14 demonstra as principais doses e caracteristicas
das taquicardias e dos farmacos que podem ser utilizados na
terapia das taquicardias supraventriculares na infancia.

Para pacientes com crises acima do primeiro ano de idade,
é pouco provavel que estas sejam tdo intensas ou frequentes
quanto no primeiro ano de vida. Nesses casos, a terapia deve
ser individualizada e baseada na intensidade e na frequéncia
das crises.*” Em casos em que nao ha pré-excitagao e as
crises sao raras, de curta duragao e bem toleradas, pode-se
optar apenas por seguimento clinico. Para todos os pacientes,
é fundamental a orientagdo sobre como se interrompem as
crises utilizando manobras vagais.

Outra opgao terapéutica mais amplamente utilizada
entre adultos é o tratamento periédico e ocasional das
crises de taquicardia com a estratégia da abordagem de
“pilula de bolso” (pill-in-pocket), que deve ser reservada aos
adolescentes. Apesar de raramente utilizada, habitualmente
é bem tolerada em casos de taquicardia, utilizando uma via
acessoria. Esta abordagem tem sido aprovada com dados
limitados, mas que comprovam sua eficacia.?*® Nestes casos,
a medicacao deveria ser utilizada apenas quando as manobras
vagais nao foram eficazes. Para utilizagao dessa estratégia, os
pacientes devem estar com fungdo ventricular preservada,
sem histérico de bradicardia ou pré-excitagao ventricular.
E prudente que a primeira reversao dessa forma de terapia
seja feita em ambiente hospitalar.

Em adolescentes, a dose tnica de diltiazem, propranolol
ou sotalol é superior ao placebo para reversao de taquicardia
supraventricular.2592%

O tratamento para prevengao de recorréncia deve ser
considerado nos primeiros anos de vida, em caso de sintomas
mal tolerados ou crises frequentes, até que o paciente atinja
uma idade segura para o procedimento invasivo. Em casos
excepcionais de intolerancia ao tratamento clinico, efeitos
colaterais graves dos farmacos, refratariedade ao tratamento
ou eventos graves, como sincope associada a pré-excitagao,
o procedimento invasivo pode ser antecipado.

9.3. Tratamento antiarritmico para criancas com
taquicardia de complexos QRS alargados

As taquicardias ventriculares estdao presentes em todas as
faixas etdrias, desde o periodo perinatal a senilidade, apesar
de mais raras na infancia e adolescéncia.

Em ambientes de emergéncia e urgéncia, devem ser seguidos
os algoritmos de Suporte Avangado de Vida em Pediatria.

A terapia para profilaxia deve se basear no mecanismo
subjacente ao evento arritmico ou ao quadro especifico de
base, e ser individualizado.
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A TV fascicular é sensivel a reversao com bloqueadores
de canais de calcio, principalmente o verapamil.
As taquicardias do VD, em especial as de via de saida do VD,
sao habitualmente responsivas a adenosina. Nos casos de
arritmia idiopatica, a resposta ao betabloqueador, ou mesmo
aos bloqueadores de canais de célcio, é mais efetiva que o
uso de firmacos como amiodarona, sotalol ou propafenona.

10. Tratamento nao medicamentoso

10.1. Ablacao por cateter

A ablagdo por cateter com radiofrequéncia (RF) sido a
terapia padrao para o tratamento das arritmias cardiacas
e vem apresentando enorme desenvolvimento nas Gltimas
décadas. Com a melhoria do conhecimento da técnica,
aliada ao avango dos materiais e equipamentos, cada vez
mais € possivel tratar criangas muito jovens e até de baixo
peso, desde que a arritmia em questdao coloque a vida
em risco. O indice de complicagées vem sendo reduzido
drasticamente, a medida que as equipes aumentam o
grau de treinamento no tratamento da populacao infantil.
Técnicas de mapeamento tridimensional, mapeamento nao
fluoroscopico, crioablagao e cateteres mais finos e macios
fazem com que a ablagdo tenha um risco reduzido aliado a
um indice elevado de sucesso.

10.2. Ablacao por cateter de taquicardias
supraventriculares em criancas com coracao
estruturalmente normal

10.2.1. Feixes acessorios incluindo sindrome de Wolff-
Parkinson-White

Nas criangas sintomaticas, com peso superior a 15 kg,
a ablagao por cateter é atualmente bem estabelecida.
A indicagao estd sustentada, devido a alta taxa de sucesso
em todos 0s grupos.?°'2%2 Nas criancas que apresentam a
pré-excitacdo manifesta, a localizagdo da insercao da via
acessoria pode ser avaliada por algoritmos que utilizam
a polaridade da onda delta no ECG de superficie.?®?
E interessante observar que esses algoritmos foram
desenvolvidos para a populagao adulta, mas se aplicam
plenamente a populacao infantil. A localizagao prévia da
via andmala é pré-requisito de sucesso da ablacao, pois
permite conhecer o tipo de cateter a ser utilizado, a via de
abordagem e os riscos envolvidos. A ablacdo por cateter
das vias anterosseptais e mediosseptais tém o inconveniente
do risco de lesdao do n6 AV e do feixe de His, e devem ser
reservadas para pacientes muito sintomaticos, refratdrios
ou com arritmias de alto risco de morte.?** As taxas de
sucesso superam os 90%, e o tempo de fluoroscopia fica
abaixo de 40 minutos. O uso de sistemas de mapeamento
e navegacao, sem o raio X, tem trazido significativa reducao
no uso de radioscopia, condigdo extremamente importante
no tratamento da populagdo pediatrica.?*® Ha um risco de
5 a 10% de recorréncia nas ablagoes de vias andmalas,
possivelmente pelo aquecimento e pela interrupgao
transitéria da condugao.’
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Quadro 14 - Farmacos antiarritmicos utilizados em pediatria.

Agentes Dose ataque EV Dose de manutengao EV Dose VO Ajuste renal Ajl{s.te Efelt?s adversos
hepatico mais comuns
Primeira dose: 0,1mg/kg Rubor, dispneia e
. (méximo 6 mg) x x x x pressao toracica
Adenosina Segunda dose: 0,2 mg/kg Ndo Ndo Ndo Nao Reduzir dose se
(méximo 12 mg) acesso central
. Hipotensao
Verapami 0,1-0,3 mg/kg/dose Néo 410 mglkg/dia a cada Néo Sim Nao utiizar abaixo de
8 horas
2 anos
Recém-nascido e Hipotenszo
Amiodarona 5 mglkg 5-10 mg/kg/dia orianga: 2,5-5 mg/lfg/dla Nao Nao Pneumonite
Adolescentes: Tireoidonatia
200-400 mg/dia P
- Recém-nascido: 7-10 mg/kg 20-80 mcg/kg/min 15-50 mg/kg/dia a cada ) ) Hipotensao
Procainamida Crianga e adolescente: 15 mg/kg (méximo 2 g/dia) 8 horas Sim Sim Alteragao do TGI
Criangas:
R 2/di ;
Propafenona 12 mglkg Néio 150-200 mg/m /Fﬂa Sim Sim Tontura, nausea,
Adolescentes: broncoespasmo
450-900 mg/dia
BAV
Atenolol Néo Néo 0,5-2 mg/kg/dia Nao Néo Bradicardia sinusal
Broncoespasmo
Recém-nascido:
0,25 mg/kg/dose a cada
6 ou 8 horas BAV
Propranolol Néo Néo Criangas: Nao Néo Bradicardia sinusal
2-4 mglkg/dia Broncoespasmo
Adolescentes:
40-320 mg/dia
Criangas:
. . BAV
Metoprolol Sim (poucc_) Néo -2 mg/kg/dla. Nao Néo Bradicardia sinusal
estudado para criangas) Adolescentes: BrONCOSSHASMo
50-100 mg/dia P
Recém-nascido e Cefaleia
Digoxina Néio Niio criangas: 5-10 mcg/.kg/dla Sim Néio N?ugea
Adolescentes: Vémitos
0,125-0,5 mg/dia BAV
Recém-nascido e
criangas: 2 mg/kg/dia
Sotalol Néo Néo 2 vezes ao dia Sim Néo Aritmias
Dose maxima 8 mg/kg
Adolescentes:
120-320 mg/d

EV: via endovenosa; VO: via oral; TGI: trato gastrintestinal; BAV: bloqueio atrioventricular.

10.2.2. Taquicardia juncional reciprocante permanente

O substrato anatoémico para essa taquicardia é uma
via acesséria com condugao unicamente retrégrada e
comportamento decremental, como ocorre com o nodo AV.
A maioria dessas vias estd localizada na regiao posterosseptal e
é frequentemente associada a chamada taquicardiomiopatia,
a qual geralmente regride apds a ablagdo com sucesso, em
algumas semanas. A ablagdo por cateter dessa taquicardia tem
um indice de sucesso que supera os 90%.2°:2¢7

10.2.3. Taquicardia atrioventricular por reentrada nodal

Esse tipo de taquicardia é baseado em duas vias de
condugao nodais, anatomicamente separadas. A modificagao

ou a eliminagdo da via de conducéo lenta é o tratamento de
escolha, usando uma abordagem anatémica e eletrofisiol6gica
combinada.?*® Os resultados da ablagdo dessa taquicardia
em criangas sao semelhantes aos encontrados na populagao
adulta, com taxa de sucesso entre 95 e 99%, com risco de
bloqueio AV entre 1 e 3%, e recorréncia entre 3 e 5%.%%'

10.2.4. Taquicardia atrial focal

Essa taquicardia é frequentemente incessante e pode,
assim como outras taquicardias incessantes, levar a um
quadro de taquicardiomiopatia. Os locais frequentes
para sua localizagdo sdo a crista terminalis, a base do
apéndice atrial direito e o antro das veias pulmonares no
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atrio esquerdo. O sucesso da ablagdo é semelhante ao de
outras arritmias supraventriculares em criangas, geralmente
ultrapassando os 90%.%¢1:209

10.3. Ablacao por cateter das taquicardias ventriculares
em criancas com coracao estruturalmente normal

A TV idiopatica ocorre em criancas com o coragao
estruturalmente normal e pode se originar do VD ou
do VE. O prognéstico parece ser excelente e, em um
nimero significativo de criangas, ocorre a interrupgao
espontanea dessa arritmia. Ha consenso de que a terapia
é indicada apenas nos casos sintomdticos.?”® O substrato
eletrofisiolégico da taquicardia do VE é principalmente
um circuito reentrante, envolvendo o fasciculo posterior
esquerdo. A ablagao com sucesso ocorre em mais de 85%
dos pacientes. Complicagdes sérias nao tém sido relatadas,
e a recorréncia é rara. O mapeamento eletroanatémico
tem se demonstrado Gtil na localizagdo da origem da
taquicardia em pacientes selecionados e aumentado a taxa
de sucesso.?”"?72

ATV originada no trato de saida do VD é geralmente focal
e frequentemente induzida pelo exercicio. E importante
salientar que ectopias com morfologia bastante semelhante
podem ser originadas na via de saida do VE, na cUspide
coronariana esquerda, tanto em adultos como em criangas.?”
Assim como nas taquicardias do VE, estas originadas no VD
também sdo mapeadas com maior sucesso, usando modernas
técnicas de mapeamento.?*

10.4. Complicacoes relacionadas a aplicacao de
radiofrequéncia na populacao pediatrica

A ablagao por cateter pode ser aplicada de forma segura
e eficaz, com elevado indice de sucesso nas criancas.
Nao ha dados oficiais no Brasil, mas os dados coletados
pelo registro americano mostram entre 3 a 4,2% de
complicagdes, sendo as mais comuns BAV de segundo
e terceiro graus, perfuracdo e tamponamento cardiaco,
e tromboembolismo. O risco de comprometimento das
valvulas cardiacas é extremamente baixo.%2¢"275

Em dois trabalhos americanos, envolvendo 12.251 criangas,
houve um total de 11 mortes (0,09%) devido a parada
respiratéria, insuficiéncia cardiaca intratavel, romboembolismo
e lesdo em coronarias.?201274276

O BAV é a complicagdo mais frequente relatada na
literatura durante ablagdes na populagao pediatrica,
requerendo o implante de marca-passo cardiaco definitivo.
Esse risco é de 1 a 2% e é diferente de acordo com o tipo
de foco a ser tratado (2,1% para TRN e 3% para feixes
anterosseptais e mediosseptais). O fator de maior contribuigao
para esse tipo de complicagao parece ser a experiéncia do
eletrofisiologista. Nos casos de elevado risco de bloqueio,
a crioablagdo deve ser preferida, embora tenha um menor
indice de sucesso comparado a RF, e devera ser o tipo de
energia padrdo escolhida no futuro.®261:274277

A média das complicagoes tromboembdlicas devido a
ablagao por cateter é de 0,6%, independente da idade, e
de 1,8 a 2%, nos grupos de maior risco e do lado esquerdo
do coragao. A heparina ndo protege completamente o
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procedimento, permitindo ainda uma taxa de complicagoes
de 0,18 a 0,37% dos procedimentos.?'?78

A aplicacdo de RF inadvertidamente em uma artéria
coronaria, ou proximo dela, pode gerar graves consequéncias,
como infarto agudo da regiao irrigada, sendo necessaria
imediata intervencao hemodinamica para recuperar a drea
infartada.?”? Cuidado especial deverd ser tomado quando a
abordagem do foco da arritmia estiver préximo do éstio ou
do trajeto de uma artéria coronaria.

A exposigao prolongada ao raio X é potencialmente danosa
para as criangas, que estao em fase de grande multiplicagao
celular. Felizmente, houve uma consideravel reducao no
tempo de fluoroscopia nos dltimos anos, em decorréncia da
maior experiéncia das equipes, equipamentos de radioscopia
com melhor rendimento (menos raio X e melhor qualidade de
imagem), mapeamento eletroanatdémico, uso constante dos
colimadores na imagem e radioscopia pulsada. Até o momento,
o risco da exposigao a radiagao parece ser baixo, quando
comparado ao beneficio da ablago.

Criangas e bebés com peso inferior a 15 kg estdo
relacionados a um nlimero maior de complicagbes, quando
comparados a grupos de maior peso corporal, apesar
de estudos mostrarem taxas de sucesso e complicagoes
semelhantes nos dois grupos. Até o momento, ndo ha
dados suficientes que mostrem limitagdes a aplicagao de
RF no miocardio ainda em desenvolvimento. Devido a falta
de informagdes a respeito, o nimero de aplicagoes de RF
nessas criangas deve ser o menor possivel, usando-se baixa
dose de energia e por tempo reduzido, além de cateteres
de baixa superficie.?20-285

A ablagao por cateter tem sido uma ferramenta importante
no controle das arritmias cardiacas em pacientes com CC.2%

O estudo detalhado da cardiopatia deve ser realizado
antes da ablagdo, para avaliar a seguranca do procedimento
e estabelecer a melhor estratégia para abordar a arritmia.
A avaliacdo prévia do acesso vascular é recomendavel nos
pacientes com doenca cardiaca congénita, com ou sem
tratamento cirdrgico. Este aspecto torna-se obrigatério em
pacientes com antecedente de cirurgia de Senning, Mustard
e de Fontan. O relatério da técnica cirdrgica utilizada
para corrigir o defeito também é importante para dirigir o
mapeamento eletrofisioldgico para as cicatrizes e as linhas de
sutura, substratos comuns dos circuitos de reentrada.

Uma questao importante, especialmente em pacientes
com malformagao congénita com discordancia AV, consiste
em definir a localizagao do sistema de condugao. pois esses
pacientes podem apresentar uma localizagao distorcida
do sistema de conducdo e ficam suscetiveis a aplicagoes
inadvertidas de energia.

Nos pacientes encaminhados devido a flutter atrial, o
mecanismo mais provavel é a macrorreentrada envolvendo
o anel da valva tricispide e o alvo da ablagao do istmo
de tecido, entre a veia cava inferior e o anel tricuspideo.
Entretanto, é importante investigar a possivel participacao
de cicatrizes atriais no circuito de reentrada. Nestes casos,
se faz necessario criar linhas de bloqueio, da cicatriz até
uma estrutura anatdémica, como, exemplo, da cicatriz da
atriotomia até a veia cava inferior.
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A TRAV ocorre em 20 a 30% de pacientes com anomalia
de Ebstein. Em geral, a via acesséria localiza-se ao redor do
anel tricuspideo. Uma consideragao importante é suspeitar
da presencga de via acesséria quando o bloqueio do ramo
direito (BRD) nao estd presente no ECG de base, uma
vez que mais de 90% desses pacientes apresentam BRD
devido a prépria cardiopatia de base e a pré-excitagao do
VD o mascara.

Esses pacientes apresentam algumas caracteristicas que
aumentam o risco de insucesso ou recorréncia, como atrio
direito aumentado que dificulta a estabilizagao do cateter;
eletrogramas fragmentados devido ao VD atrializado, que
confunde a identificagdo dos eletrogramas do anel AV e
atrapalha a localizagao exata da via acesséria; e miltiplas
vias acessérias que ocorrem em até 50% dos casos, tornando
o procedimento ainda mais complexo. Nos pacientes com
anomalia de Ebstein, a aplicagao de RF apresenta um risco
maior de lesao coronariana, devido a porgao atrializada do
VD adjacente ao anel AV. A crioenergia parece diminuir esse
risco, bem como promover maior estabilidade do cateter,
devido ao fendbmeno de crioaderéncia do cateter.?'198.267-291

A transposigao congenitamente corrigida das grandes
artérias pode estar associada a malformagao do tipo Ebstein,
tendo como consequéncia a presenga de vias acessorias,
encontradas em 2 a 5% dos casos e geralmente localizadas
ao longo do anel da valva AV esquerda. Outro substrato
responsavel pelas taquicardias supraventriculares neste grupo
é o duplo né AV, em particular nos casos de heterotaxias.?*?

Ocasionalmente, a identificacao do feixe de His nao é
possivel, tornando ainda mais complexa a ablagdo de vias
septais e a modificacdo da via lenta na TRN, que deve
ser realizada somente em pacientes de dificil tratamento
medicamentoso, pois o risco de bloqueio AV é consideravel.
Nesta situacdo, a crioablagao é considerada a opcao
mais segura.?**%

Uma forma especial de TRN pode ocorrer em pacientes
com transposicdo congenitamente corrigida das grandes
artérias, DSAV e sindrome heterotaxica. Essa arritmia é
mediada por um sistema de condugao duplicado, formado
por um né AV anterior que conduz em diregdo a porgao
anterior do anel mitral direito, e um segundo, localizado
na regiao posterior, préximo da porcao inferior do septo
interatrial. O diagnéstico pode ser suspeitado ao se observar
alternancia espontanea do eixo do complexo QRS superior
e inferior, durante o ritmo bdésico. Preconiza-se a ablagao
do né étrio-ventricular (NAV) que apresenta condugao
retrograda, pois é o que apresenta condugao anterégrada
mais reduzida.

Existem poucas publicagbes de ablacao de taquicardia
atrio-ventricular (TAV) ou TRN em pacientes com CC. As taxas
de sucesso agudo da ablagao por cateter em pacientes com
anomalia de Ebstein sdéo menores do que em pacientes sem
doenga estrutural.?**?” No Registro Pedidtrico de Ablagao
com Radiofrequéncia, foram registrados 65 pacientes com
anomalia de Ebstein com 87 vias acessérias (incluindo fibras
de Mahaim), sendo que sete deles apresentavam taquicardia
por reentrada nodal associada. Em outras séries, observamos
a inclusao de 21 pacientes com 34 vias acessorias®**® e de

32 pacientes com 34 vias e uma taquicardia por reentrada
nodal.?”” Ao se analisar em conjunto, a taxa de sucesso
global gira entre 75 a 88%, com recorréncia de 27 a 40%
dos casos. Em estudo envolvendo 83 pacientes, 17 dos quais
com ventriculo Gnico, a taxa de sucesso agudo foi de 80%
(82% nas vias esquerdas e 70% nas vias do anel direito).
Nesta casuistica, ocorreram duas complicagbes graves,
incluindo uma morte. A ablagao de taquicardias atriais e
supraventriculares pode constituir um procedimento com
risco aumentado em criangas menores, com malformagoes
cardiacas complexas ou nos casos em que a via acesséria
se encontrar localizada préxima do né AV. Nestes casos,
preconiza-se a utilizagdo da crioablagao, para aumentar a
margem de seguranca no procedimento.

Pouco se tem descrito em relagao a ablacdo daTRN em
pacientes com CC. A localizagdo da via lenta nodal pode
estar bem distorcida nesse grupo.?’2% Em uma série de
portadores de anomalia de Ebstein, ou com transposigao dos
grandes vasos, a modificagao da via lenta nodal foi obtida com
sucesso na parte posterior do septo AV na maioria dos casos.?”
A maior série relatada de ablagdo de TRN em pacientes
com CC incluiu 83 pacientes (105 procedimentos) com taxa
imediata de sucesso de 80%.°"'

Em defeitos cardiacos congénitos simples com conexdes
normais AV, dimensoes normais das cavidades, posicao normal
das vélvulas AV e retorno venoso normal (ou seja, defeitos
atriais ou ventriculares septais), espera-se a taquicardia
por macrorreentrada, utilizando o istmo cavo-tricuspideo
(flutter atrial), ou ao longo da porgao inferolateral da parede
atrial direita, entre a extremidade caudal da cicatriz da
atriotomia e o orificio da veia cava inferior, na maioria dos
casos. Cicatrizes miocardicas decorrentes da canulagao,
da atriotomia e os patches septais sdo obstaculos elétricos
tipicos, que podem colaborar com as barreiras naturais de
condugao, para perpetuar circuitos de reentrada do miocérdio
no pos-operatério.?

Nas cardiopatias congénitas complexas, espera-se uma cirurgia
de corregdo também mais complexa atrial. Assim, avaliar o
relatério cirdrgico detalhado é obrigatério para o eletrofisiologista,
além das caracteristicas individuais do caso e das anomalias
associadas. Assim como nas demais corregoes cirtrgicas, a
abordagem corretiva desses coragdes gera potencialmente um
grande ndimero de circuitos de macrorreentrada mais complexos
e miltiplos. Representantes tipicos dessa condigdo sao os
pacientes com transposicao completa das grandes artérias apds
a cirurgia redirecionamento atrial tipo Senning ou Mustard,
bem como coragdes univentriculares ap6s cirurgia paliativa do
tipo Fontan.302305

Na cirurgia de Fontan, tipo tdnel, considerando que a
cirurgia atrial ¢ menos extensa e o paciente é mais jovem e com
menor grau de alteragdes ao nivel do miocardio, as arritmias
nestes casos sao geralmente menos complexas. No entanto, a
grande maioria das arritmias atriais sdo geradas dentro do étrio
venoso funcional. Desse modo, o problema principal para a
ablagdo por cateter, nessas condigoes, é encontrar ou criar
uma via de acesso segura para essa cavidade cardiaca e outras
estruturas intra-atriais. As ablagbes com sucesso sao realizadas
comumente por meio de puncdo no patch intracardiaco.
Além disso, um procedimento hibrido pode ser discutido se
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nenhum acesso transvenoso ou arterial for possivel. Em centros
altamente especializados um acesso transtordcico é realizado
pelo cirurgidgo, permitindo ao eletrofisiologista uma entrada
direta transmiocardica nos casos mais dificeis.>%

Em pacientes apés cirurgia de Fontan, as taxas de
sucesso classicas sao significativamente mais baixas, devido
a multiplicidade de substratos e limitagdes atuais sobre a
formagao da lesdao nas paredes do atrio direito, que sao
extremamente espessas. As taxas de recorréncia estao entre
20 e 30% para os primeiros 3 anos ap6s a ablacao, resultantes
da recriacao parcial do tecido alvo ou da criagdo de uma nova
taquicardia. Dados confidveis sobre complicagoes nesses casos
sao escassos na literatura. A lista de potenciais complicagoes
inclui danos acidentais ao né sinusal ou ao tecido nodal
AV, perfuragdes do miocdrdio relacionadas com a pungao
transeptal ou os patches, oclusao ou dano de veias ou artérias
periféricas, e tromboembolismo pulmonar particularmente apds
a ablagdo. Para diminuir o risco dessa Gltima complicagdo, a
anticoagulagao sistémica é aconselhavel por um periodo de 3
a 6 meses, nas abordagens por quaisquer cavidades esquerdas,
apos a ablagao por RE

10.5. Mapeamento tridimensional e navegacao nao
fluoroscopica

10.5.1. Navegacao nao fluoroscépica

Como o objetivo principal da radiacdo é o controle das
posicoes dos cateteres, especialmente o de mapeamento e
o de ablacdo, tém sido desenvolvidos sistemas de navegagao
nao fluoroscépica tridimensionais. Os sistemas tém sido
utilizados para aumentar a eficdcia e reduzir significativamente
a exposicao aos raios X, além do tempo total dos procedimentos
de ablagao da TPSV em pacientes com anatomia cardiaca
normal. Os sistemas permitem ainda a integragdao com a
tomografia computadorizada ou a ressondncia magnética
do coragao .30

10.6. Mapeamento tridimensional

Osssistema de mapeamento eletroanatdmico e mapeamento
sem contato permitem a constru¢gdo de um mapa virtual
tridimencional da camara selecionada e sua associagao
direta da atividade elétrica, em um determinado local de
miocardio, com as estruturas anatdmicas correspondentes.
A ponta do cateter de mapeamento e ablagdo é exibida na
tela do computador, permitindo a manipulagao do cateter,
sem a utilizagao da fluoroscopia e, assim, com significativa
reducdo da radiacao.

Estruturas anatomicas, areas de isolamento elétrico,
duplos potenciais e tecidos da cicatriz, bem como lesdes de
ablagao, podem ser identificados na anatomia reconstruida.
Estes sistemas, embora baseados em diferentes tecnologias,
permitem a avaliagdo precisa da propagagdo da frente de
onda de ativacao cardiaca durante o ritmo sinusal e durante
taquicardias por reentrada, além da identificacao das dreas
criticas do circuito de reentrada, pré-requisito para a aplicagao
eficaz da RF. O mapeamento eletroanatémico foi introduzido
mais recentemente na pratica clinica.
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A crioablagao produz destruicao celular permanente e
localizada, com minima lesao endotelial e preservagao do
tecido conjuntivo. A vantagem desse sistema, em relagdo a RF,
consiste na modulagdo da temperatura liberada, permitindo o
mapeamento pelo frio. Se o local for adequado, a reducao da
temperatura faz com que o tecido perca transitoriamente sua
fungdo. A lesao permanente sé é criada posteriormente, com
reducdo da temperatura no eletrodo em contato com o tecido
até -60°C a -70°C. A crioablacao foi utilizada em diferentes
arritmias. Nas vias acessorias, a taxa de sucesso agudo variou
de 62 a 92%.%37931" Infelizmente, houve uma taxa elevada
de recorréncia (7 a 29%).”® Os primeiros dados sobre o uso
de crioablacio em TRN mostraram taxa de sucesso imediata,
variando entre 83 a 96%. Também neste caso, houve elevada
taxa de recorréncia (7 a 29%).2%4312

Vdrias estratégias de ablacdo tém sido propostas para
melhorar a taxa de sucesso em longo prazo: crioablagao
prolongada (até 8 minutos) seguida de bonus para consolidar
a lesao;*" uso de cateter com ponta maior (6 a 8 mm); ou a
realizagao de uma linha de lesdo.?*? Utilizando essas estratégias
de ablagao, os resultados de crioablagao em criancas com
TRN se comparam com a ablagdo com RF.267:273,293314,315
A crioablagao parece ser uma alternativa mais segura para
ablagdo das taquicardias juncionais, quando comparada
com a ablagdo com a RE?%3*1® No entanto, existem poucos
trabalhos relatando sua eficdcia e seguranga em criangas com
taquicardias ventriculares.*'”1

Com o uso da estimulagdo elétrica programada, é
frequentemente a inducdo da TV e, se estavel
hemodinamicamente, consegue-se realizar o mapeamento
durante a taquicardia. Se ndo houver indugao da taquicardia
ou se nao for tolerada pelo paciente, realiza-se o mapeamento,
buscando zonas de cicatrizes, barreiras naturais e zonas de
condugdo lenta. Novas tecnologias fazem parte do arsenal
terapéutico, como o sistema eletroanatdmico, que auxiliam
na ablagdo de pacientes independente da indutibilidade
ou tolerancia da arritmia. A maioria dos dados obtidos de
sucesso da ablacao vem dos pacientes portadores de tetralogia
de Fallot, com sucesso inicial variando entre 50 a 100%, e
com recorréncia de 9 a 40%, em um seguimento de 30,4 a
45,6 meses. 90320

A ablagdo por cateter pode ser o Gnico tratamento para os
pacientes com TV monomorfica bem tolerada e em pacientes
com fungao ventricular preservada.

Nos casos de TV rapida e mal tolerada, a ablagdo somente
sera indicada para os pacientes que apresentarem varios
episodios de arritmias e ja protegidos pelo CDI.

10.7. O procedimento de ablacao em criancas

10.7.1. Equipamento e pessoal

Procedimentos de ablagao por cateter na populagdo
pediatrica devem ser realizados em centros especializados e
por eletrofisiologistas pedidtricos, ou eletrofisiologistas adultos
com experiéncia em ablagdes pediatricas em colaboragao com
cardiologistas pediatricos. Além disso, ablagbes por cateter
em criangas pequenas devem ser realizadas em instituigoes
com a possibilidade de tratar as criangas, incluindo cirurgia
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cardiaca pediatrica e anestesia. O laboratério de cateterismo
cardiaco deve estar preparado para cateterismos pediatricos,
bem como para estudos eletrofisiolégicos e ablagao por
cateter, incluindo materiais especificos, equipamentos e
pessoal de enfermagem treinado. A redugdo da exposicao
a radiacdo é de grande importancia em pacientes jovens.
Isso pode ser conseguido utilizando-se equipamentos de
fluoroscopia modernos, operadores treinados em baixo tempo
de fluoroscopia e procedimentos (nicos. Hoje em dia, o
mapeamento tridimensional e a navegacao nao fluoroscopica
tornaram-se indispensaveis para o tratamento das arritmias
mais complexas, incluindo aquelas em pacientes jovens com
cardiopatias congénitas.>*'3%?

10.7.2. Sedacao

A maioria dos pacientes pediatricos submetidos a ablagao
por cateter exige alguma forma de sedagdo, para assegurar o
conforto da crianga. Em criangas maiores, os procedimentos
podem ser realizados com seguranga sob sedagao consciente
ou profunda. Além de anestesia local comumente usada, os
medicamentos por via intravenosa para sedacao profunda
sao geralmente midazolam, cetamina, fentanil e propofol.
Se os procedimentos sao realizados sob sedacdo profunda,
monitorizagdo cuidadosa da FC, da frequéncia respiratéria,
da pressao arterial e da saturagao de oxigénio, € obrigatoria,
bem como vigilancia continua por um dos funciondrios de
enfermagem. Em criangas com idade inferior a 12 anos, os
procedimentos sao, em sua maioria, realizados sob anestesia
geral. Apesar da anestesia geral para ablagdes em criangas
obviamente ter algumas vantagens claras para o paciente
e para a equipe médica, as drogas anestésicas, as vezes,
podem influenciar negativamente na capacidade da inducao
de taquicardias, especialmente naquelas taquicardias com
mecanismos automaticos.

10.7.3. Ablacao por cateter

A ablagdo por cateter em criangas pequenas pode exigir
modificagoes especificas para reduzir o risco potencial de
complicagbes vasculares ou cardiacas. Em lactentes e criangas
jovens, essas modificagées podem incluir o uso de cateteres
de ablagdao 5 F e um dnico cateter de diagndstico para
ambos os atrios e ventriculos, tanto para registro como para
estimulacao. O uso de menor energia para a ablagao e o ajuste
da temperatura, além de pequenos testes de aplicagao, pode
reduzir o risco de danos ao miocardio e/ou coronarias.>**32*
Nos dltimos anos, a crioablacdo tem sido cada vez mais
utilizada como terapia para TSV na populagdo pediatrica.
Na maioria dos centros americanos e/ou europeus que realizam
a ablagao pediétrica, a crioablacao tornou-se o tratamento de
escolha para TRN e TRAV por feixes para-Hissianos, vias
acessérias mediosseptais, anterosseptais e do VD, em criangas
em idade escolar. Atualmente, a crioablacao ainda é o método
menos adequado para tratamento de lactentes, devido ao
tamanho relativamente grande e a rigidez do cateter. A falta
de centros no nosso pais que disponham dessa tecnologia
atualmente faz com que a ablagdo por RF seja o método
preferido em todos os casos.

Esta diretriz tem como objetivo auxiliar o profissional no
manejo das arritmias em criancas com e sem cardiopatia, mas
enfatizando a decisao individual em relagdo as criangas pequenas
e reconhecendo que a utilizagdo de farmacos antiarritmicos
podem ser efetivos no tratamento desses pacientes menores.

10.7.3.1. Indicacoes para ablacao por cateter em
criancas com arritmia supraventricular

Classe |
* Sindrome de WPW ap6s episédio de morte stibita abortada.

* Presenca de sindrome de WPW associada a sincope na
presenga de intervalo R-R curto (250 ms), durante FA
ou perfodo refratario anterégrado do feixe < 250 ms
medido na estimulagdo atrial programada.

» Taquicardia supraventricular cronica ou recorrente
associada a disfuncao ventricular.

Classe lla

* Taquicardia supraventricular recorrente e/ou sintomdtica,
refratdria ao tratamento clinico convencional, com
idade superior a 4 anos.

* Cirurgia iminente para corregao de CC, cujas vias de
acessos podem ser restritas apds a cirurgia.

» Taquicardia supraventricular crénica (> 6 a 12 meses
do evento inicial) ou incessante na presenca de fungao
ventricular normal.

* TAreentrante cronica ou com frequentes recorréncias.

* Palpitagdes com taquicardia supraventricular induzivel
durante estudo eletrofisiolégico invasivo ou esofégico.

Classe Ilb

* Pré-excitagao ventricular assintomatica (padrao de WPW no
ECG), idade superior a 5 anos, sem taquicardia identificada,
quando os riscos e beneficios do procedimento e da arritmia
tenham sido claramente explicados.

* Taquicardia supraventricular em crianga maior de 5 anos,
como alternativa ao tratamento clinico cronico efetivo.

* Taquicardia supraventricular em crianga maior de 5 anos,
quando medicagdes antiarritmicas, incluindo sotalol e
amiodarona, ou sdo ineficazes ou estao associados a
efeitos colaterais intoleraveis.

* TA recorrente, de um a trés episédios por ano,
requerendo intervengdo médica.

* Ablagdo nodal AV e implante de marca-passo como
alternativa de tratamento para TA recorrente ou intratavel.

Classe 11l

e Sindrome de WPW assintomatica com idade inferior a
5 anos.

* Taquicardia supraventricular controlada com antiarrftmicos
convencionais em crianga com idade inferior a 5 anos.
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* Episddios nao sustentados de taquicardia
supraventricular que ndo requerem outras terapias
e/ou sdo minimamente sintomaticos.

10.7.3.2. Indicacées para ablacao por cateter em
criancas com arritmia ventricular idiopatica

Classe |
A ablacdo por cateter é recomendada em criangas com:

* Disfungao ventricular ou comprometimento
hemodindmico em decorréncia da extrassistole ou
taquicardia, como terapia primdria ou em pacientes
ndo responsivos a medicagao antiarritmica (Nivel de
Evidéncia: C).

* Taquicardia reentrante intrafascicular verapamil-
sensivel, como terapia primdria ou em pacientes nao
responsivos aos bloqueadores dos canais de calcio
(Nivel de Evidéncia: C).

Classe lla
A ablagao por cateter pode ser (til em:

* Crianga sintomatica por provavel taquicardia da via de
saida (Nivel de Evidéncia: C).

* Crianga com sintomas correlacionados a frequentes
ESV ou ritmo idioventricular acelerado (Nivel de
Evidéncia: C).

Classe 1lb

E adequado considerar ablagio por RF em criangas
com arritmia ventricular polimérfica, quando houver uma
morfologia dominante ou suspeita de gatilho que possa ser
identificada (Nivel de Evidéncia: C).

Classe Il
A ablagao por cateter ndo é recomendada em:

* Criangas e neonatos, exceto no caso de TV que nao possa
ser controlada adequadamente com medicagao e nao for
tolerada hemodinamicamente (Nivel de Evidéncia: C).

* Extrassistolia ventricular assintomatica ou taquicardia
que ndo é suspeita de provocar disfungao ventricular
(Nivel de Evidéncia: C).

e Arritmias ventriculares, devido a causas transitérias,
reversiveis, como miocardite aguda ou toxidade por
drogas (Nivel de Evidéncia: C).

11. Dispositivos implantaveis

A estimulagao cardiaca artificial tem sido utilizada no
tratamento de pacientes pediatricos desde meados de 1960,
mas ainda se apresenta como um desafio para os especialistas.
Atualmente, apenas cerca de 1% do total de cirurgias de
dispositivos cardiacos eletrénicos implantaveis (dispositivos
implantaveis) é realizado em criangas.**
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O principal desafio da estimulagao cardiaca pediatrica
é o fato de ndo existirem dispositivos especialmente
desenvolvidos para tal populagdo. A pequena superficie
corpérea, associada ao fenémeno do desenvolvimento
fisico, pode dificultar tanto o implante do sistema quanto
sua acomodacgdo ao longo do crescimento. Além disso,
anormalidades anatémicas presentes em cardiopatias
congeénitas coexistentes podem aumentar ainda mais o
grau de dificuldade cirdrgica, especialmente na presenga
de shunts e lesoes valvares. Nao existe consenso quanto
a técnica de implante preferencial em criangas. A via
endocérdica pode ser muito dificil em recém-nascidos de
baixo peso, dadas as limitagbes anatomicas; alguns autores
sugerem, no entanto, que essa técnica apresenta taxas
de sucesso e complicagbes iguais ou melhores do que as
técnicas epimiocardicas, exceto em recém-nascidos de
baixo peso.326:327

Embora muitos disttrbios do ritmo cardiaco que resultam
na indicacdo de implante de dispositivos implantaveis em
criangas sejam semelhantes aos de adultos, algumas diferencas,
quanto a fisiopatologia, sdo bastante relevantes. A avaliagao da
FC, por exemplo, em relacdo a idade e aos sinais e sintomas,
é fundamental, particularmente em neonatos e lactentes.
Além disso, a presenca de algumas condigoes especificas (BAV
congénitos e doencas dos canais i6nicos) e a concomitancia de
cardiopatia estrutural congénita podem ser fundamentais para
a definicao da melhor conduta.

11.1. Marca-passo

Na prética clinica pedidtrica, a indicacdo de marca-passo
definitivo se deve, principalmente, a ocorréncia de sincopes
recorrentes ou do retardo do desenvolvimento fisico secundario
a BAVT congeénito, doenca do né sinusal ou lesao cirtrgica do
sistema excito-condutor cardfaco.

11.2. Bloqueio atrioventricular congénito

Uma das principais indicagbes de marca-passo em criangas,
0 BAVT congénito, pode estar associada a sinais e sintomas de
baixo débito cardiaco, sincope ou parada cardiaca recuperada,
situagbes em que o implante de marca-passo estard sempre
indicado. Neonatos hidrépicos, habitualmente com FC menor
que 70 bpm ao nascimento, ndo costumam ter boa evolugao
quando o implante precoce do marca-passo nao é realizado.
O implante profilatico é justificavel em criangas assintomaticas
que apresentem disfuncao ventricular esquerda, complexo
QRS largo (> 120 ms), arritmias ventriculares complexas,
intervalo QT longo, resposta cronotrépica inadequada,
insuficiéncia mitral ou autoanticorpos maternos (anti-Ro/SSA,
anti-La/s).?26-330

11.2.1. Doenca do né sinusal

Ao contrario do BAVT congénito, a doenga do né
sinusal ndo esta usualmente relacionada & morte sdbita.
Pausas sinusais, bloqueios sinoatriais e sindrome bradi-taqui
(taquiarrimias atriais que sucedem pausas ou perfodos de
bradicardia sinusal importante) com sintomas associados, CC
com FC inadequada ou necessidade de suporte para uso de
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farmacos essenciais sao as indicagdes mais frequentemente
associadas a doenga do né sinusal.?2%331332

Embora contemplado em diversas diretrizes, a indicagao de
implante de marca-passo na populagao pedidtrica pode exigir
da equipe médica julgamento individualizado que considere
as complexas associagoes possiveis entre diferentes anatomias
e os distlrbios elétricos. O quadro 15 traz um sumario das
principais indicagoes de marca-passo em criangas.

11.3. Modos de estimulagao cardiaca em criancas

Uma vez definido o beneficio do implante do marca-
passo, devem-se estabelecer o tipo e o modo de estimulagao
adequado as possiveis cardiopatias, ao contexto clinico e as
perspectivas de reoperagdes para manutengao do sistema
de estimulagao artificial ao longo da vida.

Os critérios utilizados para a escolha do modo de
estimulagao pediatrica diferem bastante dos pacientes
adultos. Embora a utilizagao da estimulagao AV alcance
70% na populagao adulta, a estimulagdo unicameral
continua elevada em criangas. A desproporcao entre o
tamanho da prétese e a superficie corporal das criangas
ndao é o Gnico motivo para a preferéncia de sistemas
unicamerais. Os poucos trabalhos da literatura que
analisaram a contribuicao da sistole atrial e da variagcao
da FC para a melhora do débito cardiaco em criangas
ndao mostraram ainda resultados consistentes. Ja existem
evidéncias de que, no BAV congénito, a qualidade de
vida e a capacidade funcional dos pacientes submetidos
a implante de marca-passo convencional sdo muito
satisfatérias, independentemente do tipo de estimulacao
empregada, se ventricular ou AV.>* Nos bloqueios
pés-operatérios, a presenca de defeitos cardiacos,
residuais ou nao corrigidos, € fator de risco independente
para a morte, ndo tendo sido estabelecido, até o momento,
se a estimulacdo AV pode melhorar esses resultados.?**

O painel de especialistas da European Society of
Cardiology sugere a definigdo do modo de estimulagao e
a abordagem do acesso, de acordo com o peso da crianga,
levando-se em consideracao a dificuldade técnica de acesso
endocérdica em neonatos (Quadro 16).%

11.3.1. Terapia de ressincronizacao cardiaca

A Terapia de Ressincronizagao Cardfaca (TRC) esta
estabelecida como opgao terapéutica capaz de promover
melhora funcional e de sobrevida em grupos selecionados
de pacientes com insuficiéncia cardfaca e dissincronia
ventricular.?*-337 Porém, na faixa etdria pedidtrica, as
evidéncias cientificas ainda sao bastante limitadas, uma vez
que ndo foram publicados ensaios clinicos randomizados
em larga escala, semelhantes aos grandes estudos
envolvendo adultos com cardiopatia isquémica e idiopética.

Aproximadamente 60% dos pacientes pedidtricos
submetidos a TRC nas publicagoes atuais sao portadores de
marca-passo convencional com estimulagao ventricular em
sitio Gnico.>*® Assim, diferentemente da populacao adulta,
o principal motivo de dissincronia e da perda de funcao
ventricular neste grupo de pacientes pode estar relacionado

a estimulagao convencional do VD. Na maioria destes
estudos, a melhora na fungao ventricular apés a TRC foi
sensivel, sugerindo que a resposta a esta terapia nao deve
ser menos eficiente do que em adultos. Ademais, em dois
dos principais estudos ja publicados, a TRC foi instituida em
criangas em classe funcional Il (New York Heart Association
- NYHA), podendo significar que a abordagem mais
precoce nesta populagao possa ser de grande impacto.33%34
Cerca de 40% dos pacientes submetidos a TRC nestes
estudos foram retirados da fila de transplante cardiaco,
sendo que os resultados para os portadores de ventriculo
Gnico, especialmente direito, parecem ser mais limitados.>**

Na auséncia de grandes estudos especificos que contemplem
aindicagao de TRC na populagao pedidtrica, as recomendagoes
sao extrapoladas dos dltimos consensos de indicagoes de
TRC em adultos e devem priorizar pacientes com terapia
medicamentosa para insuficiéncia cardiaca otimizada; classe
funcional NYHA 1l a IV ambulatorial; bloqueio de ramo
esquerdo; QRS = 150ms; fracdo de ejecdo do VE < 35%.%%

Algumas consideragoes especificas na indicagdo de TRC
em pediatria devem ser analisadas: o limite de duragao do
QRS pode ser individualizado utilizando-se o percentil 98°
do normal; pacientes com cardiopatias complexas ou com
estimulagao cardiaca convencional podem se beneficiar da
pesquisa de dissincronia mecanica por método de imagem;
a TRC pode ser indicada quando da correcao cirtirgica de
defeitos congénitos que determinam dissincronia mecanica.
A TRC pode néo ter resposta satisfatéria em pacientes com
doencas progressivas que nao foram bem estudadas (doengas
neuromusculares, miocardio ndo compactado etc).?3%34

11.4. Cardioversor desfibrilador implantavel

As indicagbes de CDI em criangas, também com poucas
publicagdes direcionadas exclusivamente a esta faixa etdria,
seguem a mesma linha utilizada para os adultos, no que diz
respeito a prevengao primaria e secundaria, ainda que nao
existam evidéncias que suportem a utilizagao rotineira de CDI
na populagdo pediatrica apenas com disfungao ventricular.

O implante de CDI em criangas com CC é bastante
controverso, apesar do prognéstico e das raras publicagoes
sobre o assunto. A identificagao das condigdes que conferem
maiores riscos de morte sdbita neste grupo é fundamental
para que a abordagem seja (til. Pés-operatério de tetralogia
de Fallot, transposicao corrigida de grandes artérias e estenose
adrtica, especialmente se associados a disfungao ventricular e a
arritmias ventriculares espontaneas, habitualmente constituem
os grupos de maior risco.**' No quadro 17, algumas situagoes
particularmente importantes sao apontadas.

Para o seguimento clinico e eletronico, além do ECG e
da avaliacdo rotineira do sistema por meio de telemetria, é
fundamental a realizagdo de radiografias, para acompanhar
o comportamento do cabo-eletrodo, de acordo com o
crescimento da crianca.

A programagao eletronica também apresenta diferencas
em relacao ao adulto. A frequéncia basica de estimulacao deve
ser apropriada a idade e a cardiopatia; habitualmente varia
de 90 a 160 bpm (adolescentes ja costumam acompanhar
protocolos de adultos). Outros fatores importantes sao a
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Quadro 15 - Sumario das principais indicagdes de marca-passo em criangas. 23333

A - Bloqueio atrioventricular congénito

+  BAV com sinais e sintomas de baixo fluxo cerebral ou baixo débito cardiaco (Nivel de Evidéncia: B)

+  BAVT associado a (Nivel de Evidéncia: B):

o FC < 55 bpm sem cardiopatia estrutural ou < 70 bpm com cardiopatia estrutural ou disfuncéo ventricular

o Disfungao ventricular
> QRSlargo
o Arritmia ventricular complexa

« BAVT ou de segundo grau Mobitz Il persistentes apos 7 dias de procedimento cirrgico para corregéo de defeito cardiaco congénito

+ BAV revertidos com menos de 7 dias ap6s procedimento cirirgico para correcao de defeito cardiaco congénito (Nivel de Evidéncia: B)

Classel o Intervalo QTc aumentado
o Pausas maiores que trés vezes o ciclo RR basico
> Autoanticorpos maternos (Anti-Ro e Anti-La)
+  BAVT relacionado a doengas neuromusculares (Nivel de Evidéncia: B)
(Nivel de Evidéncia: B)
« BAVT congénito na auséncia dos fatores de risco acima (Nivel de Evidéncia: C)
Classe lIb +  BAVT transitorio pos-operatorio com bloqueio bifascicular residual (Nivel de Evidéncia: C)
+  Qualquer grau de BAV assintomatico em doencas neuromusculares (Nivel de Evidéncia: C)
Classe lll +  BAV de segundo grau Mobitz | assintomatico (Nivel de Evidéncia: C)

+  Bloqueio bifascicular pés-operatorio assintoméatico com ou sem BAV de primeiro grau (Nivel de Evidéncia: C)

B - Disfungao do né sinusal

+  Bradicardia clinicamente significativa ou sindrome bradi-taqui quando os sintomas séo nitidamente correlacionados a bradicardia (Nivel

+ Bradicardia em criangas com CC e FC média < 40 bpm ou pausas maiores que 3 segundos na auséncia de sintomas (Nivel de

+ Bradicardia com taquiarrtima atrial qunado n&o é possivel tratar sem antiarritmicos (Nivel de Evidéncia: C)
+  CC com comprometimento hemodindmico devido a bradicardia ou perda do enlace AV (Nivel de Evidéncia: C)

Classel de Evidéncia: B)
Classe lla Evidéncia: C)
Classe b Evidéncia: C)
Classe llI .

+ Bradicardia em adolescentes com CC e FC média < 40 bpm ou pausas maiores que 3 segundos na auséncia de sintomas (Nivel de

Bradicardia assintomatica em adolescentes com FC média > 40 bpm sem pausas > 3 segundos (Nivel de Evidéncia: C)

BAV: bloqueio atrioventricular; BAVT: bloqueio atrioventricular total; FC: frequéncia cardiaca; QTc: intervalo QT corrigido; AV: atrioventricular; CC: cardiopatia congénita.

utilizagdo do intervalo AV adaptativo e o periodo refratério
atrial pés-ventricular curto. Criangas em pés-operatério de
CC apresentam maior risco de taquiarritmias atriais, sendo
muito Gteis os modos DDIR e os mecanismos de mudanca
automdtica de modo.?*

A programacao eletronica do CDI e o seguimento clinico
devem ser ainda mais cuidadosos. A facilidade que as
criangas apresentam em desenvolver taquicardia sinusal
com frequéncia bastante elevada pode resultar em choques
inapropriados com grande impacto psicolégico.43:34
Os critérios de discriminacao de arritmias devem ser
bem ajustados e a FC de corte para disparo da terapia,
cuidadosamente selecionada.

Na presenga de CC, também as TSV (especialmente
a TA e o flutter atrial) podem confundir o diagnéstico de
arritmia ventricular pelo dispositivo cardiaco, resultando em
terapias inapropriadas. Nestes casos, a ablacdo por cateter
deve ser considerada, além do uso de antiarritmicos, quase
sempre necessérios. Frequentemente, a programagao de
terapias se resume a choques, evitando-se o uso excessivo
de terapias antitaquicardia (ATP: anti-tachycardia pacing).
Sdo raras as situagdes em que as arritmias potencialmente
fatais se apresentam como TV monomoérfica, dificultando o
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sucesso dessas terapias em criangas. As TV polimérficas, mais
frequentes, costumam cessar mais prontamente com o disparo
precoce de choques.

A perspectiva da progressiva evolugdo tecnolégica na
fabricagao dos componentes dos dispositivos implantaveis,
associada a maior capacidade médica de salvar e manter
vivas criangas com graves arritmias cardfacas, e disttrbios do
sistema de condugdo, deverd levar a comunidade cientifica
a produzir evidéncias ainda mais contundentes de que esses
dispositivos podem e devem ser utilizados, com critério,
em pacientes pediatricos.

12. Cirurgia

O desenvolvimento de arritmias na crianga, especialmente
naquelas portadoras de cardiopatias congénitas, impacta
negativamente na funcdo ventricular, no bem-estar fisico e
mental e, consequentemente, na sobrevida destes pacientes.
Com o avango progressivo da terapia medicamentosa e por
cateteres dos mais diversos distdrbios do ritmo cardiaco, a
cirurgia, historicamente, vem ocupando um papel secundario
no tratamento desses pacientes. Poucas sao as publicagoes
sobre tratamento cirdrgico isolado das arritmias em criangas,
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Quadro 16 - Recomendagao do painel da European Society of Cardiology sobre a escolha de modo de estimulagéo, acesso e sitio de
colocacao de eletrodo ventricular em pacientes pediatricos com bloqueio atrioventricular, VE sistémico e sem shunt intracardiaco.

Peso (kg) Acesso Modo de estimulagao Sitio
<10 Epicérdico WIR Apex VE
Endocérdico (em situagGes especificas) DDD (R) casos especiais Septo VD
1020 Epicérdico WIR Apex VE
Endocardico DDD (R) casos especiais Septo VD
Endocardico DDD (R) Septo VD
>20 Epicérdico (em caso de cirurgia WIR Apex VE ou parece ivre

cardiaca concomitante)

VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito. Fonte: Brugada et al.®

mas algumas intervengdes ja estao bem estabelecidas,
principalmente nos casos de associagdo com o tratamento
cirirgico das cardiopatias congénitas.

A cirurgia para tratamento de vias acessorias associadas
com CC vinha demonstando eficdcia, no entanto,
concomitantemente, surgia e desenvolvia-se a ablacdo por
cateter para a sindrome de WPW.3*-35 Com isso, o tratamento
cirGirgico de vias acessérias ficou restrito ao segmento de
pacientes em que a ablagao por cateter nao apresenta sucesso,
particularmente entre aqueles com anomalia de Ebstein.?>'-3>*

A eficdcia da terapia cirdrgica para taquicardia por
reentrada intra-atrial em CC é mais extensivamente estudada
em pacientes com coragoes univentriculares ou lesdes
obstrutivas do coragdo direito submetidos a reoperagdes. >3

Taxas de sucesso mais modestas foram observadas para
a cirurgia de TV associada com CC, sendo recomendado
muitas vezes o implante de CDI concomitante.*¢3%

Poucos centros no mundo, e menos ainda no Brasil,
realizam cirurgia para corregao de arritmias em criangas
e portadores de CC, isoladamente ou em conjunto
com a corregdo cirtrgica. E sabido que a populagao
de pacientes submetidos a reoperagoes de CC e que
potencialmente apresentam maior risco de arritmias cresce
exponencialmente. Atualmente, muito tem-se discutido,
nestes pacientes de maior risco, o potencial beneficio de
cirurgias profilaticas para o desenvolvimento de arritmias,
conjuntamente a correcao ou paliagdo destas CC.>**

A adicao do tratamento cirdrgico das arritmias ao
procedimento principal, teoricamente, ndao aumenta o
risco operatério e promove um aumento pequeno do
tempo cirdrgico.’” No entanto, assim como o tratamento
medicamentoso, as cirurgias podem ser pré-arritmicas e
promoverem a necessidade de intervengdo adicional, como
o implante de marca-passo. Da mesma forma, correntes
de lesdo cirurgicamente criadas, quando ndo atingem
transmuralidade, podem nao eliminar o foco arritmogénico
e, ainda, promover zonas de condugao lentificada,
favorecendo outras arritmias.>%3¢!

Portanto, intervengdes profilaticas devem ser reservadas
para pacientes de muito alto risco, para o desenvolvimento
de arritmias ou aqueles com um substrato arritmogénico
bem definido

Algumas CC, como tetralogia de Fallot e atresia pulmonar,
cursam com um alto indice de reoperagoes em 10 a 15 anos.**
Além disso, trata-se de pacientes com risco aumentado de
morte stbita e desenvolvimento de insuficiéncia cardiaca
com a idade. Na auséncia de intervengao para arritmia
associada nestes pacientes, o impacto das reoperagdes para
alivio de alteragdes hemodinamicas na incidéncia de morte
stbita e TV permanence controverso.?*¢3¢3

Nas criangas maiores e adultos portadores de CC,
as arritmias sao um dos principais fatores de risco no
perioperatorio.?0%3643% A presencga de arritmia pré-operatéria
pode acometer aproximadamente metade dos pacientes com
necessidade de revisao da cirurgia de Fontan, por exemplo,
e 16% dos portadores de valvopatias.>*®-37°

Nas criangas portadoras de CC que cursam com elevado
risco de arritmias, é necessdrio um rastreamento para averiguar
a presenca ou o substrato para o desenvolvimento delas.
Avaliacdo nao invasiva inclui ECG e teste de caminhada.
O uso do Holter fica indicado nos casos sintomaticos.
O estudo eletrofiolégico, por sua vez, esta indicado em casos
comprovados de arritmia, para o tratamento ou planejamento
de uma possivel intervencao cirdrgica concomitante.

Ablacdo cirdrgica para tratar taquicardia por reentrada
intra-atrial é mais comum e destina-se a pacientes com
arritmia refrataria ao tratamento clinico e ablagao por cateter,
ou ainda naqueles com doenca estrutural, que necessitem
tratamento cirdrgico.?***"!

Deve-se levar em conta, ao se pensar em cirurgia, o
acesso aos atrios por via venosa no pés-operatério ou a
exclusao de areas de substrato arritmogénico, especialmente
nas cirurgias de Fontan e no tratamento da anomalia
de Ebstein. O conceito da cirurgia do labirinto do lado
direito nao foi desenvolvido para portadores de CC e foi
concebido previamente ao reconhecimento da importancia
do istmo cavo-tricuspideo como perpetuador de circuitos
de reentradas atriais.?’*>*”3 O sucesso da cirurgia de Cox do
lado direito, para tratamento das taquicardias atriais, cursa
com 90% em 10 anos de seguimento. A literatura reportam
que a adicao de crioablagdo atrial direita nas reoperagoes
para tetralogia de Fallot reduz de 78 para 9% a incidéncia
de TA tardiamente.**® Em pacientes submetidos a conversao
de Fontan, a ablacao do istmo cavo-tricuspideo foi inferior
ao Cox do lado direito, para prevenir recorréncia de TA.”2
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Quadro 17 - Principais indicagdes para cardioversor desfibrilador implantavel em criangas.

Recuperado de parada cardiaca e excluidas causas reversiveis (Nivel de Evidéncia: B)

TV instavel com disfuncéo ventricular, excluidas causas reversiveis (Nivel de Evidéncia: A)

TV sintomatica com CC apés avaliagdo hemodinamica e anatomica. Deve ser afastada a possibilidade de corregao cirurgica ou por ablagéo

CC com sincope recorrente e disfungéo ventricular ou TV induzida (Nivel de Evidéncia: B)
Sincope recorrente associada a SQTL ou TV polimérfica catecolamina-dependente em uso de betabloqueador (Nivel de Evidéncia: B)

QT longo congénito, assintomético ndo aderente ao tratamento ou histéria familiar de morte subita (Nivel de Evidéncia: C)

Cardiomiopatia hipertrofica obstrutiva, assintomatica, com critérios de alto risco (Nivel de Evidéncia: C)
Cardiopatia arritmogénica de VD com envolvimento extenso, de VE, com TV, histéria familiar de morte stbita ou sincope indeterminada

Classe |
(Nivel de Evidéncia: C)
Classe lla
(Nivel de Evidéncia: C)
Classe Il TV incessante (Nivel de Evidéncia: C)

TV por causas reversiveis (Nivel de Evidéncia: C)

TV: taquicardia ventricular; CC: cardiopatia congénita; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo, SQTL: sindrome do QT longo. Fontes:%23343%

Os principios para intervengao na cirurgia de arritmias
estao sumarizados no quadro 19 e incluem ablagdo do istmo
cavo-tricuspideo (porgao inferomedial do étrio direito) para
flutter atrial classico; cirurgia do labirinto modificada do lado
direito para mudltiplos circuitos de reentrada intra-atriais e
cirurgia do labirinto Cox-Maze Il do lado esquerdo para FA
persistente ou permanente.?’®

A FA nas CC geralmente ocorre na presenga de leses
obstrutivas do lado esquerdo, disfungao ventricular ou
comunicacgoes intercavitarias nao tratadas.>+378

A cirurgia do labirinto Cox-Maze IlI estd indicada no
momento da intervengao, cirlrgica para tratar a CC de
base.’7*379 A cirurgia é sabidamente mais efetiva que a
ablagao por cateter, para prevenir recorréncias.**® A cirurgia
do labirinto pode ser realizada tanto pela técnica tradicional
de corte e costura, como também as linhas de lesdao podem
ser obtidas por crioablacdo ou ablagdo por RR unipolar ou
bipolar.373374376 As ablagdes cirlrgicas possuem a vantagem
de minimizar o tempo cirdrgico e diminuir as chances de
sangramento pelas suturas, mas deve-se evitar minimizar as
linhas de lesao (mini-Maze e variantes), uma vez que o nao
isolamento completo das veias pulmonares e a consequente
extensdo para o anel mitral e a auricula esquerda provocam
o aumento do indice de recorréncia.’®'3% As linhas de lesao
propostas pela cirurgia do Labirinto Cox-Maze Ill a esquerda,
associadas com as lesoes a direita (Cox-Maze Il biatrial),
mais a exclusao da auricula esquerda, devem ser realizadas
nos casos de FA persistente ou permanente, sempre que nao
promoverem aumento do risco cirirgico pelo incremento do
tempo de isquemia miocdrdica e CEC.3%'3%
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12.1. Cirurgia para profilaxia de arritmias

As CC com o maior risco de necessidade de reoperagdes
futuras sao valvopatias, coragoes univentriculares, lesdes
obstrutivas do coragao direito e aquelas que necessitam
o uso de condutos extracardiacos. As cardiopatias que
cursam com o maior risco de desenvolvimento de arritmias
sao os coragdes univentriculares, a anomalia de Ebstein, a
transposicao corrigida das grandes artérias, o pés-operatério
de switch atrial, a comunicagao interatrial e a tetralogia
de Fallot.129,393-395

Na presencga de feixes acessérios manifestos, sdo
recomendadas a realizagdo de EEFe a provdvel ablagao
da via acesséria antes da corregao cirtrgica eletiva.?7%3%

Poucas séries de cirurgias profilaticas reportadas sao
encontradas na literatura. Alguns estudos envolvendo
pacientes submetidos a cirurgia de Fontan ou a revisao
desta ndo foram capazes de demonstrar beneficio nesta
estratégia em 10 anos, uma vez que o nimero de eventos
foi muito baixo nos dois grupos.>**?%2% Esudos maiores,
com metodologia bem confiavel, fazem-se necessarios para
avaliar a eficacia dessa estratégia.>74%

Atualmente se tem realizado técnicas cirtirgicas com menor
ocorréncia de arritmias no seguimento. Como exemplo, a
operagao de Fontan, que pode ser realizada com o tinel
intracardiaco e o tubo extracardiaco. O switch atrial na
D-TGA, dentre outros motivos, vem sendo cada vez menos
utilizado, pelo risco aumentado de desenvolvimento de
arritmias no futuro. Nos quadros a seguir (Quadros 18, 19 e
20), seguem as recomendagoes para cirurgia das arritmias.
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Quadro 18 - Recomendagdes para cirurgia das arritmias atriais concomitante ao tratamento cirurgico de cardiopatias congénitas.

Cirurgia do labirinto modificada a direita deve ser realizada em pacientes submetidos a conversao de Fontan com taquicardia por reentrada
intra-atrial sintomética (Nivel de Evidéncia: B)**%"!
Cirurgia do labirinto a esquerda Cox-Maze Il associada a cirurgia do labirinto modificada a direita deve ser realizada em pacientes submetidos a

Cirurgia do labirinto a esquerda Cox-Maze |ll associada a ablagéo do istmo cavo-tricuspideo pode ser benéfica no tratamento de CC associada a

Cirurgia do labirinto modificada a direita pode ser benéfica para pacientes no tratamento de CC associada a episodios clinicos de flutter atrial

Pacientes a serem submetidos a cirurgia para tratamento das CC e com flutter atrial tipico e atipico induziveis sem TA sustentada clinica

Classe |
conversdo de Fontan com FA documentada (Nivel de Evidéncia: B)*%%"!
FA (Nivel de Evidéncia: B)?70:54:7331.6%0

Classe lla
sustentado tipico ou atipico (Nivel de Evidéncia: B)*"3%

Classe llb

documentada podem ser considerados para cirurgia do labirinto modificada a direita ou ablagao do istmo cavo- tricuspideo (Nivel de Evidéncia:
B)357.390

FA: Fibrilagdo fibrilagéo atrial; CC: cardiopatia congénita; TA: taquicardia atrial.

Quadro 19 - Recomendagdes para cirurgia das arritmias atriais concomitante ao tratamento cirurgico de cardiopatias congénitas.

Classe lla

Classe llb

Ablagéo cirtrgica guiada por mapeamento eletrofisiolégico deve ser considerada para portadores de CC e TV monomorfica sustentada (Nivel de
Evidéncia: B)20313%

Ablagao cirtrgica guiada por mapeamento eletrofisioldgico é razoavel em portadores de CC sem TV sustentada clinica, mas com TV monomérfica
sustentada induzida com um risco critico identificado (Nivel de Evidéncia: C)*®

Ablagao cirtrgica guiada por mapeamento eletrofisioldgico pode ser considerada para portadores de CC com TV rapida ndo mapeados pré-
operatoriamente, mas mapeados no intraoperatorio (Nivel de Evidéncia: C)**

TV: taquicardia ventricular; CC: cardiopatia congénita.

Quadro 20 - Recomendagdes para cirurgia anti-arritmica profilatica.

Classe lla

Classe llb

Cirurgia do labirinto modificada a direita deve ser considerada para pacientes submetidos a revisao cirirgica de Fontan sem arritmias atriais
documentadas (Nivel de Evidéncia: B)**°
Cirurgia para arritmia atrial pode ser considerada para pacientes submetidos a corregéo de anomalia de Ebstein (Nivel de Evidéncia: B)**

Pacientes com leséo valvar atrioventricular esquerda e importante dilatagao atrial ou com potencial dificuldade de abordagem atrial posterior

Classe Il

podem ser considerados para cirurgia do labirinto Cox-Maze Il na auséncia de arritmia (Nivel de Evidéncia: C)

Fechamento da auricula esquerda deve ser considerada em pacientes submetidos a cirurgia para arritmia (Nivel de Evidéncia: C)**

Nenhuma cirurgia profilatica esta indicada em pacientes de alto risco cirurgico (Nivel de Evidéncia: C)

Nenhuma cirurgia profilatica para arritmia ventricular empirica esta indicada sem TV clinica ou induzivel (Nivel de Evidéncia: C)

TV: taquicardia ventricular.
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