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ARRITMIA CLINICA
Relato de Caso

Doenca do no sinusal em paciente jovem com
sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser:
coincidéncia ou comorbidade associada?

Sick sinus syndrome in young woman with Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser
syndrome: coincidence or associated comorbidity?
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RESUMO

Relato do caso de uma paciente de 39 anos de idade com sindrome de
Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser, apresentando doenga do né sinusal
e necessidade de implante de marcapasso bicameral. Por se tratar de
paciente jovem, sem outras causas secundarias de bradicardia, sugere-
se a hipdtese de relagao entre as duas doengas, visto que ja ha descricao
de associacdo de sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser e
cardiopatias estruturais, sem referéncias de relagcdo com bradicardia até
o0 momento.

DESCRITORES: Vagina/Anormalidades; Sindrome do No6 Sinusal;
Anormalidades Congénitas.

ABSTRACT

Casereport of a 39-year-old woman with Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
syndrome and sick sinus syndrome requiring a definitive pacemaker. As a
young patient, without secondary causes of bradycardia, we suggest the
possibility of a relationship between these two diseases, since there are
reports of the association of Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome
and structural heart diseases, and no reports of a relationship with
bradycardia until now.

KEYWORDS: Vagina/Abnormalities; Sick Sinus Syndrome; Congenital
Abnormalities.

INTRODUCAO

A doenga do no sinusal (DNS) é caracterizada por acometer,
predominantemente, individuos idosos com média de idade de
cercade 70 anos', sendo rara em criangas e adultos com menos
de 40 anos de idade. Nesses pacientes mais jovens, a DNS pode
ser secundaria a cardiopatias congénitas, doencas infiltrativas,
doencas inflamatdrias, trauma, doencgas endocrinoldgicas e até
algumas doengas infecciosas.

Descreve-se, neste relato, o caso de uma paciente de 39
anos de idade com DNS e antecedente patolégico de sindrome
de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) caracterizada por
aplasia ou hipoplasia uterina e do canal vaginal em mulher com
desenvolvimento normal dos caracteres sexuais secundarios e
sem alteracao de caridtipo (46, XX). Ha descricdo de associacéo
da sindrome de MRKH com diversas comorbidades, incluindo
doencas cardiacas, porém somente alteragdes estruturais, sem
relato de bradicardia associada.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, com 39 anos de idade, com
antecedente patoldgico de sindrome de MRKH diagnosticada

quando tinha 15 anos (investigada em decorréncia de
amenorreia primdaria e fortes dores abdominais) e doenca
degenerativa de coluna vertebral lombossacral e cervical grave,
com necessidade de quatro abordagens cirdrgicas, sendo
a primeira no ano de 2009 e a Ultima, em 2015. A paciente
procurou atendimento cardiolégico ambulatorial no Hospital
Villa-Lobos, em novembro de 2017, para realizar pré-operatério
para nova cirurgia ortopédica na coluna vertebral lombar.
Nessa consulta, a paciente estava sem queixas e referia ser
sedentdria. Ao exame fisico foi observada frequéncia cardiaca
(FQ) de 50 batimentos por minuto (bpm), sem outras alteragcdes
descritas em prontudrio. Foi solicitado teste ergométrico e
ecocardiograma transtoracico para avaliagdo complementar.
A paciente procurou o hospital, em dezembro de 2017, para
realizagdo de teste ergométrico, no entanto apresentava-se
bradicardica, com FC média de 45 bpm e mal-estar inespecifico,
motivos pelos quais o exame foi cancelado e a paciente foi
encaminhada ao pronto-socorro para avaliacdo. Queixou-se de
dispneia aos moderados esfor¢os, progressiva, e dor toracica
relacionada aos grandes esforcos, iniciada ha cerca de um ano,
com piora recente em frequéncia e intensidade dos sintomas.
Ao exame fisico de entrada no pronto-socorro, n&o foram
observadas alteracoes relevantes, exceto por bradicardia sinusal
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confirmada no eletrocardiograma (Figura 1). Como a paciente
estava sintomética e apresentava-se bradicérdica, optou-se
por internagao hospitalar para investigacdo. Foram realizados
exames laboratoriais gerais sem altera¢des, inclusive sendo
descartado hipotireoidismo e miocardite. O ecocardiograma
transtoracico evidenciou camaras cardiacas de dimensdes
normais, septos interatrial e interventricular integros, espessura
miocérdica preservada, contratilidade miocérdica biventricular
preservada, valvas de funcdes e morfologias normais, auséncia
de derrame pericardico e auséncia de sinais de hipertenséo
arterial pulmonar. O exame de Holter de 24 horas demonstrou
FC média de 57 bpm, sendo a minima de 40 bpm e a
maxima de 99 bpm, permanecendo por mais de 8 horas com
FC < 50 bpm em 24 horas. O Holter ndo evidenciou pausas nem
arritmias ventriculares ou supraventriculares. A realizacdo do
teste ergométrico com protocolo de Bruce confirmou déficit
cronotrépico de 35,9%, atingindo FC méxima de 116 bpm, 64%
da FCméxima predita e gasto metabdlico estimado de 6,48 MET.
A paciente ndofazia uso de medica¢bes cronotrépicas negativas,
ndo apresentava epidemiologia compativel com doenga de
Chagas, a hipdtese de hipotireoidismo foi descartada, ndo tinha
antecedente de cardiopatia congénita e o ecocardiograma
transtoracico nao apresentou anormalidades. Diante da
auséncia de fatores reversiveis e sem evidéncias de etiologia
para bradicardia sinusal secunddria, optou-se por investigar
a anatomia coronaria, a fim de descartar trajeto andémalo de
corondria e doenca aterosclerdtica. A cineangiocoronariografia
evidenciou ponte miocardica em terco médio de artéria
descendente anterior, com obstrucdo discreta da luz arterial
durante a sistole, achado que ndo justificava a bradicardia
sinusal e os sintomas decorrentes. Diante da DNS sintomatica,
bem documentada e irreversivel, foi indicado implante de
marcapasso bicameral eletivamente (Figura 2). O procedimento
foi realizado em fevereiro de 2018, sem intercorréncias, com
boa evolucdo. A paciente apresentou melhora dos sintomas
apos implante, e se mantém assintomética do ponto de vista
cardiovascular. Manteve acompanhamento ambulatorial, sem
apresentar queixas até o final da presente investigagéo.

DISCUSSAO

ADNS é uma sindrome clinica frequentemente presente em
idosos, que decorre, na maior parte dos casos, da substituicao
do tecido do né sinusal por tecido fibrético, podendo também
acometer outros locais do sistema de conducéo, incluindo o
né atrioventricular®. £ descrita uma taxa de incidéncia geral
de 0,8 caso para 1.000 person-years®, sem descri¢do especifica
de taxa de incidéncia para pacientes mais jovens. Sabe-se,
no entanto, que é um evento raro, podendo estar associado
a cardiopatia congénita, pds-operatério de cirurgia cardfaca,
doencas infiltrativa, inflamatdria, infecciosa e endocrinoldgica,
trauma, distrofia muscular e mutaces genéticas, entre outros?.
Manifesta-se, clinicamente, por meio de sintomas inespecificos,
como tontura, pré-sincope, sincope, dispneia ao esforco e/ou
desconforto tordcico, os quais, em geral, ocorrem de maneira
gradual, podendo ser intermitentes e variar em frequéncia e
intensidade. Eletrocardiograficamente, essa doenca pode se
manifestar através de bradicardia sinusal, pausas ou paradas
sinusais, blogueio de saida do nd sinusal e incompeténcia

Figura 1: Eletrocardiograma realizado durante teste ergométrico, no
pico de esforco, evidenciando frequéncia cardiaca maxima de 116 bpm,
com déficit cronotrépico de 35,9%.

Figura 2: Radiografia de térax evidenciando marcapasso bicameral a
esquerda, implantado por doenca do né sinusal.

cronotrépica, quando a FC ndo se eleva o suficiente para
suprir a demanda fisiolégica. O diagndstico se dé quando ha
associagao entre achados eletrocardiograficos e sintomas, de
modo que haja correlacdo entre eles*.
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No caso relatado, observou-se uma paciente com sintomas
arrastados e progressivos de dispneia aos moderados esfor¢os
e desconforto toracico, mantendo bradicardia sinusal e
incompeténcia cronotrépica evidenciada no teste ergométrico,
sem causas potencialmente reversiveis para tal. Foi feito, entao,
o diagndéstico de DNS. No entanto, por tratar-se de paciente
jovem, fugindo da faixa etéria habitual para o desenvolvimento
dessa doenca, buscou-se uma relacdo entre sindrome de
MRKH e DNS, ja que era o Unico antecedente patoldgico que a
paciente apresentava.

A sindrome de MRKH é uma desordem congénita dos
ductos mullerianos, caracterizada por aplasia ou hipoplasia
uterina e dos dois tercos superiores da vagina em mulheres com
caracteres sexuais secundarios normais e cariétipo normal (46,
XX), cuja prevaléncia estimada é de 1:5.000 mulheres nascidas
vivas. O diagndstico é suspeitado na adolescéncia em pacientes
com queixas de amenorreia primdria, dor no abdome inferior,
dispareunia e infertilidade®. Essa sindrome pode se manifestar
isoladamente ou associada a outras comorbidades, recebendo o
acronimo VACTERL, que engloba: alteracéo Vertebral, atresia Anal,
alteracdo Cardiaca, fistula Traqueoesofdgica, atresia Esofédgica,
alteracdo Renal e alteracdo de membros (Limb, em inglés).
As recomendacdes mais recentes consideram como critério
diagndstico para a associagdo VACTERL quando hd trés ou mais
comorbidades associadas a sindrome de MRKH; no entanto,
segundoalgunsautores,a presenca de duas dessas comorbidades
associadas ja poderia ser considerada compativel com VACTERLS.
Dentre os defeitos cardiacos, ndo foram encontradas descrigcdes,
na literatura, de associacdo entre DNS e sindrome de MRKH. Os
defeitos cardfacos relatados séo estruturais, ja tendo sido descritos
defeitos de septo ventricular e/ou atrial, tetralogia de Fallot,
transposi¢do de grandes artérias, truncus arteriosus e persisténcia
do ducto arterioso’. Entre os critérios para VACTERL, a paciente
apresentou significativo acometimento da coluna vertebral, sem

evidéncias de outros problemas relacionados. Seria a DNS outra
comorbidade associada?

CONCLUSAO

Diante do caso apresentado, concluiu-se que a DNS
pode ser uma manifestacdo cardiolégica ndo estrutural
associada a sindrome de MRKH e ao grupo de comorbidades
VACTERL, fazendo-se necesséaria a observacao atenta de casos
de bradicardia em pacientes com esse diagnostico prévio,
principalmente naquelas com outras doengas associadas.
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