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RESUMO

A Sindrome de Brugada é uma doenca cardfaca autossémica
dominante causada por disfun¢@es nos canais idnicos, cujos
portadores apresentam padrdo eletrocardiografico classico e
predisposicdo a arritmias ventriculares malignas. As alteracoes
do eletrocardiograma podem ser dinamicas, espontaneas ou
induzidas por drogas bloqueadoras dos canais de sédio (ajmalina,
procainamida, etc.). No entanto, os achados eletrocardiograficos
que diagnosticam Sindrome de Brugada podem ocorrer mesmo na
auséncia de disfung¢do congénita dos canais idnicos, caracterizando
“fenocopia de Brugada”, portanto a exclusdo de causas secundarias

é fundamental para o correto diagndstico da canalopatia.

PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Brugada; Canalopatias;

Morte suUbita cardiaca.

ABSTRACT

Brugada syndrome is an autosomal dominant heart disease
caused by dysfunctions in the ionic channels, whose carriers
present a classic electrocardiographic pattern and predisposition
to malignant ventricular arrhythmias. The electrocardiogram
alterations may be dynamic, spontaneous, or induced by sodium
channel blocking drugs (ajmaline, procainamide, etc.). However,
electrocardiographic findings that diagnose Brugada syndrome
may occur even in the absence of congenital dysfunction of ionic
channels, characterizing “Brugada phenocopy”, therefore the
exclusion of secondary causes is fundamental for the correct

diagnosis of channelopathy.

KEYWORDS: Brugada syndrome; Channelopathies; Sudden

cardiac death.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Brugada (SB) é uma doenga autossdmica
dominante causada por disfun¢des nos canais idnicos
cardfacos. Apresenta padrio eletrocardiografico diagndstico
chamado tipo 1, determinado por elevagdo do segmento
ST > 2mm em pelo menos uma derivagido precordial
direita (no segundo, terceiro ou quarto espago intercostal),
seguida por um segmento ST descendente concavo ou
retificado. O segmento ST descendente atravessa a
linha isoelétrica e é seguido por uma onda T negativa
e simétrical.

O padrio tipo 1 pode ocorrer de modo espontineo,
neste caso geralmente dinamico, ou induzido por
antiarritmicos bloqueadores do canal de sédio. Embora
esse padrdo seja fundamental para o diagnéstico, pode
ser encontrado na auséncia da sindrome genética em
algumas condi¢ées especificas como pectus excavatum,
caracterizando fenocépia de Brugada. Portanto a exclusio
de causas secunddrias ¢ fundamental para o correto

diagnédstico da canalopatia’?

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 70 anos, tabagista 50
anos-mago e portador de hipertensio arterial sistémica
com acompanhamento ambulatorial em uso de enalapril
20 mg/dia. Assintomdtico e sem histéria pessoal de

sincope ou respira¢do agonica noturna. Histéria familiar

de pai com morte sibita aos 42 anos em repouso, sem
relato da causa mortis.

Eletrocardiograma de consulta ambulatorial em
ritmo sinusal e com V2 de aspecto em sela, compativel
com padrio de Brugada tipo 2 (Fig. 1a). Durante exame
fisico, foi observada a presenca de pectus excavatum
(Fig. 2b).

Submetido a ecocardiograma transtoracico com dtrio
esquerdo de aumento moderado, disfungdo diastélica de
ventriculo esquerdo (VE) grau I com fungdes sistélicas
de VE e ventriculo direito (VD) preservadas e sem
evidéncia de compressio do VD. Espirometria com
distirbio ventilatério obstrutivo moderado sem resposta a
broncodilatador, compativel com a histéria de tabagismo.
Tomografia de térax (Fig. 2a) com indice de Haller
normal, estimado em 2,45.

O paciente estava em programagido para teste
provocativo com bloqueador do canal de sédio, entretanto,
em eletrocardiograma seriado em consultas ambulatoriais
sequenciais, apresentou padrio dindmico compativel
com tipo 1 (Fig. 1b). Nao foi observada fragmentagio
do QRS.

O padrio dinidmico do eletrocardiograma evoluindo
espontaneamente para tipo 1 e a histéria familiar de
morte stibita consolidaram o diagnéstico de SB. Pela
idade avangada e auséncia de sintomas em fases pregressas
sabidamente mais arritmogénicas da sindrome, aliadas
a auséncia de fragmentacio do QRS durante o padrio
tipo 1, optou-se apenas em orientagoes comportamentais

e seguimento clinico nesse momento.
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Figura 1. (a) Eletrocardiograma padrao tipo 2 de Brugada e (b) padrdo tipo 1 de Brugada.
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Figura 2. (a) Tomografia computadorizada e (b) exame fisico com pectus excavatum.

DISCUSSAO

Os achados eletrocardiogrificos da SB, tipo 1 ou tipo
2, podem ser encontrados mesmo na auséncia de disfun¢io
congénita dos canais idnicos. Esses casos sio conhecidos
como fenocépia de Brugada e a maioria estd relacionada a
desequilibrios metabélicos ou hidroeletroliticos, isquemia,
embolia ou compressdo mecinica do VD',

A definigao de fenocépia e exclusio da sindrome genética
muitas vezes ¢ um desafio em pacientes com pectus excavatum,
que podem apresentar padrio tipo 1 ou tipo 2 devido a
compressio mecinica do VD3,

Nao hd um marcador eletrocardiogrifico para distinguir
a fenocépia de Brugada da sindrome genética. Recentemente,
foi sugerida uma abordagem em quatro etapas para identificar
a possibilidade de se tratar fenocépia em pacientes com
o padrio eletrocardiogrifico tipico de SB na presenca de
condi¢do clinica que sabidamente poderia influenciar o
fenétipo eletrocardiogrifico®.

Essa abordagem consiste em: 1) identificar o padrio
eletrocardiogréfico tipo 1 ou 2 da SB; 2) determinar se hd baixa
probabilidade pré-teste de SB, sobretudo relacionada a sintomas

do paciente e histdria familiar; 3) realizar teste farmacolégico
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provocativo com um bloqueador de canal de sédio; 4) realizar
testes genéticos (esse critério ndo é obrigatdrio)*.

Geralmente, os pacientes com fenocépia por pectus
excavatum sio assintomadticos, ndo apresentam histéria familiar
de morte stibita e exames complementares evidenciam sinais de
compressio extrinseca da parede livre do VD, de forma objetiva
em exames de imagem como ecocardiograma avaliando a
dinimica do VD ou de forma subjetiva através de exames
complementares que mostram gravidade do pectus excavatum.

A tomografia de térax é util em avaliar o grau de depressio
esternal e deformagio tordcica, além do comprometimento
cardiaco. Através do indice de Haller, estima-se a gravidade do
pectus excavatum, onde valores > 3,25 denotam compressao
severa. Em casos moderados a graves, a espirometria pode
evidenciar distarbio ventilatério restritivo devido a diminui¢do
do volume intratordcico com consequente diminui¢do dos
volumes pulmonares causados pela compressio do pectus
excavatum’>°.

Além disso, pacientes com fenocépia de Brugada por
compressio mecanica que permanecem apenas com padrio
eletrocardiogrfico tipo 2 ndo evoluem para tipo 1 de forma
espontinea ou ap6s uso de antiarritmicos bloqueadores de

canais de sédio'’.
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No caso do nosso paciente, pela idade avangada e por
nunca ter apresentado manifestagées clinicas da SB, aliado
ao exame fisico com pectus excavatum, considerou-se
como primeira hipétese diagnéstica fenocépia de Brugada.
Entretanto os exames complementares ndo mostraram
comprometimento no VD ou mesmo gravidade do pectus
excavatum que justificassem a alteragdo eletrocardiografica
incialmente registrada como padrio tipo 2 de Brugada.

O préximo passo da elucidagio diagndstica seria a
realizagdo de teste provocativo com um bloqueador do canal
de sédio, para avaliar mudanca do padrio tipo 2 para o tipo
1 no diagndstico da SB. Entretanto, no acompanhamento
ambulatorial de forma espontinea e dinimica, o paciente
apresentou padrio tipo 1, consolidando o diagnéstico da
sindrome genética.

Algumas varidveis podem ser implicadas em pior
prognéstico e utilizadas na estratificagio de risco e prevencio
primdria de pacientes com SB: padrio tipo 1 espontineo,
histéria de sincope inexplicada, presenca de fragmentagio
do QRS e estudo eletrofisiolégico com periodo refratirio
ventricular menor que 200 ms’.

E descrito que pacientes acima de 60 anos com diagnéstico
de SB apresentam melhor prognéstico, tanto em rela¢io a

eventos primdrios quanto & ocorréncia de choques pelo CDI

quando este for indicado para profilaxia secunddria por
eventos em fases pregressas. Essa melhor evolugdo parece
estar relacionada com a diminui¢do de testosterona sobre
os canais Ito, o que pode contribuir para a baixa incidéncia
de fibrilagdo ventricular em pacientes idosos com SB**1C.
O diagnéstico tardio aos 70 anos de idade, a auséncia de
sintomas clinicos em fases precoces mais arritmogénicas da SB,
aauséncia de fragmentacio do QRS e o aparecimento efémero
do padrio tipo 1 espontineo, fez com que nesse momento
apenas fossem realizados orientagées comportamentais e
acompanhamento clinico no nosso paciente. Entretanto, o
diagnéstico de SB em idosos ndo deve ser negligenciado,
principalmente devido 4 importincia do rastreamento familiar

e impacto clinico na familia desses probandos.
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