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FELIZ NATAL!
BOM ANO NOVO!

Il Coloquio da APPPCDI’s
Um olhar sobre o evento

Dr. Carlos Morais responde.
Tenho um pacemaker, posso
usar o microondas? Esta e

_ muitas outras dividas desfeitas.

“ : Dra. Isabel Santos e equipa.

- N Sindroma do QT Longo — uma

\ - doenca que mata 3000 a 4000
N pessoas por ano por morte

subita nos EUA.
O que é e como prevenila.
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Tudo s@ib controlo

Gracas a sua competéncia
e a nossa investigacao

Investigacao, inovacao e controlo de qualidade como garantias de exceléncia,

Investigadores altamente qualificados que todos os dias trabalham com dedicacio nos centros de investigacao do
Sorin Group na Europa e em todo o mundo tém contribuido na constituicao de uma longa histéria de descobertas
e sucesso. Colocamos o nosso legado de mﬂﬂmdm e :nnhnmmnm ao servico dos médicos para o h-maﬁcin da
salide dos seus padentm
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Mensagem do presidente

Teve lugar no passado dia 28 de Setembro 0 nosso
Il Coléquio Nacional.

Fizemo-lo com 0 mesmo empenho € 0 mesmo
entusiasmo do primeiro.

Contamos igualmente com a exceléncia dos
prelectores que gentiimente se disponibilizaram a
colaborar connosco. Para eles vai uma vez mais o
meu agradecimento.

Lisboa foi a cidade que escolhemos para o rea-
lizar. Acolheu-nos a Escola Superior de Tecnologias
da Salde de Lishoa com quem estabelecemos um
protocolo que permitira no futuro usar estas instalagoes para eventos congéneres
desta Associacao. E mais uma Instituicdo que se empenhou em colaborar connosco
0 que também agradecemos.

O puUblico aderiu desta vez em maior nlmero 0 que nos motivou imenso.

Estes 2 Coldquios sao sem davida “a menina dos nossos olhos” no que diz

A ASSOCIACAO respeito as actividades da APPPC pois permitem juntar de perto profissionais
PORTUGUES desta area com os portadores e seus familiares. Contdmos com pessoas que se
A DE po is di i [
RTADORES deslocaram dos mais diversos pontos do pais o que muito nos orgulha.

DE PACEMAKER

Foi particularmente importante a desmistificacao de alguns medos, na maior
parte da vezes infundados, sobre as interferéncias externas que podem interferir
DESEJA no bom funcionamento do Pacemaker e CDI. O Dr. Carlos Morais, da forma simples e
A TODOS OS SE elucidativa com que sempre nos fala, tranquilizou-nos dizendo que as possibilidades
ASSOCIADOS US de ocorrerem interferéncias, principalmente vindas de aparelhos domésticos, sao
UM FEL E ,V”GOS diminutas. Nunca € demais a discussao e o esclarecimento sobre este tema e a

IZ NATAL E BOM APPPC considera ter um papel fundamental nessa clarificacao.

ANO Novo;

SECDI'g,

Por fim, e porque o Natal se aproxima, deixo um voto de Feliz Natal sobretudo para
os portadores e suas familias. Espero também que 2009 nos traga a concretizagao
de alguns objectivos associativos: maior nUmero de sécios; melhoria das condicées
s6cio-econdmicas dos portadores de PM e CDI; sensibilizagcao do poder central para
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Contacto: Dr. Virgilio Chambel

Carlos do Carmo apoia a APPPC

E com orgulho que damos a conhecer a todos 0s nossos associados e amigos
um dos N0sSs0s mais recentes membros.

E do conhecimento geral que o Sr. Carlos do Carmo, foi internado no Hospital de
Santa Maria no dia 25 de Setembro de 2007, tendo-lhe sido diagnosticada uma
arritmia cardiaca. A colocagao de um pacemaker foi efectuada a 27 de Setembro
do mesmo ano, com sucesso. Congratulamo-nos por ter a nosso lado figura tao
ilustre e respeitada. Mais um membro que, com certeza, nos ajudara a crescer e
a sensibilizar todos para as questoes do coragao.
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da
ASSOCIACAO
PORTUGUESA DE PORTADORES DEPACEMAKER E CDI's

ulo

No passado dia 28 de Setembro, realizamos o col6-
quio da Associacao Portuguesa de Portadores de Pa-
cemaker e CDI's. Um sucesso! Superamos as nossas
expectativas e pudemos contar com a presenca de
varias pessoas, dos mais variadissimos sectores.
Foi um 6ptimo momento de discussao e, porque nao
dizé-lo, de confraternizacao.

Estiveram presentes varios oradores discursando sobre varios temas
do maior interesse. Com rigor e profissionalismo 0os nossos oradores nao
deixaram de mostrar o lado divertido e curioso dos portadores de pace-
makers. Assuntos como Mitos Urbanos, abordado pelo Dr. Carlos Morais,
foi particularmente importante, pois desmistificou alguns medos, na maior
parte da vezes infundados, sobre as interferéncias externas que podem
interferir no bom funcionamento do Pacemaker e CDI. Vivemos na era da
tecnologia, cercados em qualquer local de aparelhos que usam as mais
diversas fontes de energia e que desconhecemos se podemos utilizar ou
mesmos aproximarmo-nos deles.

Dentro de casa de cada um de nds, existem sempre alguns destes apa-
relhos que poderao levantar esses medos. O Dr. Carlos Morais, da forma
simples e elucidativa com que sempre nos fala, tranquilizou-nos dizendo
que as possibilidades de ocorrerem interferéncias, principalmente vindas
de aparelhos domésticos, sao diminutas. Nunca & demais a discussao e o
esclarecimento sobre este tema e a APPPC considera ter um papel funda-
mental nessa clarificagao. Um olhar sobre os seus 30 anos de experiéncia,
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apresentado pelo Dr. Anténio Zamith, como era e como € hoje, foi um ou-
tro tema que esteve na boca daqueles que se deslocaram a Lisboa para
assistir ao coldquio. Outros profissionais da salde participaram de forma
activa, com a sua experiéncia para o melhor bem-estar dos portadores
de dispositivos. Contamos também, como nao podia deixar de ser, com
o contributo de portadores, que sentindo na propria pele as dificuldades
ou falta delas nao quiseram deixar de participar.

A organizacao deste evento ficou satisfeita com os resultados, mas
ainda assim deseja fazer mais e melhor. Com este objectivo fez passar
entre os participantes um pequeno inquérito que ira permitir, depois de
analise, saber quais as maiores dificuldades e quais 0s maiores interes-
ses que se fazem sentir entre os portadores de dispositivos. Queremos
aborda-los no préximo coléquio.

Nesta reuniao de amigos, como dizia o presidente da APPPCDI, foi apre-
sentada a campanha “Bate Bate coracao”. A campanha vai ter a sua face
mais visivel a partir de Fevereiro de 2009. Até |a vao ser criados grupos
de trabalho e desenvolvidas varias ac¢des para a sua preparagao.

Esta foi também a oportunidade de apresentarmos 0 nosso novo site.
Acreditamos que este novo site sera uma mais-valia para todos quantos
0 visitam em http://www.apppc.pt.

PROGRAMA

“Introducao ao Coloquio”
Antonio Gomes (Presidente da APPPCDI's)

“A consulta de enfermagem e os portadores”
Enf. LuisBarata (H. Fernando Fonseca, Amadora)

“Pacemakers/CDI's"
Técnica - Sofia Santos (H. Santa Marta, Lisboa)

“Toda uma Vida...”
Dr. Antonio Zamith (H. Covoes, Coimbra)

“Mitos urbanos e doentes portadores
de dispositivos”
Dr.CarlosMorais(H.FernandoFonseca,Amadora)

“A Voz dos pacientes”
Intervencao de pacientes

Lancamento da campanha “Bate Bate Coragao”

Consideracdes finais e encerramento

do I Coloquio

Dr. Virgilio Chambel

(responsavel pela delegacdo de Lisboa da
APPPCDI’s)
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NATAL ... O DERRADEIRO TESTE AO CORACAO

Fecho os olhos e vejo uma mesa farta de doces e pequenos petiscos de arregalar os olhos, o palato e o olfacto.
Todos os nossos sentidos ficam alerta. Lembro as luzes da arvore de Natal a piscar brilhantes no escuro e recordo
0s miados em volta da lareira a abrir os presentes, recuo no passado e lembro-me de mim prépria com 0 mesmo
sorriso e brilho no olhar. Mas o que mais recordo sao olhares meigos, a ternura da familia, o calor humano.

Quando falo de Natal vem-me a memoéria a familia reu-
nida e sentada na enorme mesa da sala de jantar dos
meus avos que s6 abre as suas portas em ocasioes
especiais, como esta, para o dequstar do tao ansia-
do jantar para o qual quase todos contribuiram. Além
destas imagens, lembro os familiares que, por forca
de circunstancia, nao vejo ou com tanta frequéncia ou
porque se viram obrigados a emigrar mas nao passam
um Natal sem se reunir connosco. Sao estes pequenos
momentos que fazem o nosso coragao bater mais for-
te, sao estes pequenos momentos que fazem valer a
pena esperar pelo Natal. Sei que as minhas memorias
sao comuns a milhares de pessoas. Esta época é um
renovar de emogoes que faz o nosso pobre coracao
bater mais forte. Por mais cansado que ele esteja,
anseia este momento.

Entdo, como resguardar o nosso coracao deste Natal
cheio de animagao? Bem, a parte das emocoes que,
por norma, nao causam traumas de maior ( pelo con-
trario) existem todos 0s outros excessos que, esses
sim, causam lesdes permanentes.

De tao comovidos e ansiosos que estamos nesta

época esquecemos que os festejos de Natal séo apes,

nas dois dias (a véspera e o dia) € nao 0 més inteiro.
Pois &, esse € 0 nosso maior pecado. La em casa as
coisas funcionam da sequinte forma: reunimo-nos em
casa dos meus avds maternos, somos entre 12 a 16
pessoas, no entanto, a comida & sempre para 20 a
24.-"Nunca se sabe”- dizem as cozinheiras de servico,
-"Pode sempre aparecer mais alguém. Os amigos vao
passar por aqui’- acrescentam. Ora é aqui que reside o
problema. Os amigos de facto passam por la e sempre
aparece mais alguém para se juntar a mesa mas tam-
bém os amigos tém em suas casas toda uma panoplia
de tentacdes “gourmet”...

Os excessos sao cometidos aqui. Nestes dias come-
mos de mais, empanturramo-nos de doces variados e
nao nos movimentamos nem um pouco. Sentamo-nos
a mesa ou em frente a lareira na conversa a comer e
comer e comer. Entao qual é a solucao?

Se é daqueles que nao tem por habito ter uma dieta
equilibrada ao longo do ano, entdao € importante nao
comecar a comemorar o Natal no inicio de Dezembro,

i

afinal o Natal & s6 um dia (maximo dois). No dia de
Natal, ao jantar, saboreie o bacalhau com o azeite e
alho sem medos, mas acrescente bastantes lequmes
reduzindo nas batatas. Se optar pelo peru evite cozinha-
lo com gordura, nao esqueca de acrescentar lequmes
ao prato e, para acompanhar o prato, beba um bom
vinho (com moderacao). Nos intervalos das refeicoes
beba bastante agua, a agua ajudara a libertar alguns
excessos. Comece a sobremesa com fruta, s6 depois
passe para os doces. Se for vocé a confeccionar os
doces, ou algum familiar proximo, tenha a atengao de
reduzir as doses de aclcar, a maior parte dos doces
caseiros ficamigualmente saboresos se |he reduzirmos
o acucaf para metade. Evite polvilhar. com aclicares
os doces. Depois da sobremesa nao fique sentado a
mesa,Faga o0 possivel para se mover, mexa-se! Ajude
alevantar a.mesa e, ja que tem a mesa, simule cor-
rk{as a volta da mesma com 0S mais novos, jogue o
jogo da cadeira, faca jogos em familia que obriguem
a algum movimento ou, se preferir, va dar um passeio
em familia. Todos os doces que sobrarem apos as co-
memoracoes, divida-os com os presentes, afinal esta
também é um época de partilha, evite ficar com doces

P‘.zpara a semana inteira sequinte.

Apos o Natal comece uma alimentacao balanceada,
variada e equilibradagConsulte o seu médico que |he
indicara uma dieta adequada as suas necessidades. A
sua saude agradece logo © seu coragdo também.

Se pertence ao grupo de pessoas que zela por uma
dieta equilibrada durante todo o ano, entao aproveite o
Natal. Nao se preocupe em cometer alguns excessos.
Nao é um dia, no maximo dois, de excessos que irao
afectar a sua sadde nem a do seu coracao. Nao perca
nada no Natal, coma o bacalhau os lequmes a fruta e to-
dos os doces da avo. Afinal o Natal é tudo isso junto.

No dia 25, durante o dia, deixe a televisao e o conforto
da lareira. Aproveite e saia com a familia. Quer viva na
cidade ouno campo aproveite a aprecie os cheiros, as
cores, a decoracao, a arquitectura e as pessoas que
fazem parte do seu quotidiano.

Viva este natal com o coracao.
Dalila Ferreira
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MITOS URBANOS

E DOENTES PORTADORES DE DISPOSITIVOS

Sair do hospital, um ambiente considerado sequro por muitos dos pacientes, eO
voltar a casa, pode ser assustador. Assim que o recém portador de pacemaker
ou CDI's entra em casa depara-se com um ndmero gigante de pequenos elec- O
trodomésticos que o ajudam a melhorar a sua qualidade de vida dia apo6s dia.
Um simples objecto como um secador pode ser assustador para um portador O

de dispositivos.

O Dr. Carlos Morais um dos oradores do Il coloquio da
APPPCDI's num tom bem-humorado desmistificou mui-
tos dos mitos que se foram criando ao longo de anos
a volta de pacientes portadores de dispositivos

Davidas como: Sera que posso usar o secador? E
o microondas? E sequro usar a maquina de café, e
a torradeira? Foram todas abordadas pelo Dr. Carlos
Morais e a conclusao a que podemos chegar € que
0S N0ssos pequenos electrodomésticos em geral nao
causam interferéncia nos diversos tipos de dispositi-
vos cardiacos. No entanto alguns aparelhos do nosso
quotidiano podem efectivamente levantar preocupacao,
mas nao sb a portadores de dispositivos, € o caso
dos teleméveis. E de conhecimento geral que estes
aparelhos produzemradiagcbes que podem ser nocivas
alongo prazo & salde. E portanto aconselhavel utilizar
o telemoévelno ouvido contrario ao lado do implante do
dispositivo, manté-lo a distancias superiores a 10 cm,
portanto evitar coloca-lo no bolso da camisa.

Viagens de automoével, comboio ou aviao nao ofere-
cem qualquer perigo, sao alias vivamente recomenda-
veis! Nao existe problema algum em viajar e conduzir
em viagem. Nao esqueca que, quando em viagem, para
evitar inconvenientes ou situacées mais constrange-
doras, deve apresentar o seu cartao de portador de
dispositivo, &€ o caso de passagens por detectores de
metais nos aeroportos, museus concertos etc.

Trazer sempre consigo o seu cartao de portador
pode também ajudar as equipas de socorristas caso
se envolva em algum acidente. Outra situacao que dei-
xa 0s portadores alarmados, referida pelo Dr. Morais,
€ 0 exame médico RMN — Ressonéancia Magnética.
Ainda que a maioria dos exames RMN - Ressonancias
Magnéticas - e dos tratamentos médicos e dentéarios
nao cause problemas, ha determinados procedimen-
tos clinicos que devem ser evitados ou que exigem
precaucdes especiais. A chave para evitar problemas
de maior passa por uma conversa com os técnicos de

©)

salde alertando-os para o facto de ser portador de
um dispositivo cardiaco. Cabe a estes técnicos, e nao
ao paciente, decidir se existe ounao perigosidade nos
exames em causa.

Um outro mito caido por terra foi o da pratica de des-
porto. As recomendacdes do Dr. Carlos Morais foram:
Conhecer os nossos limites; Praticar uma actividade
adaptada a idade e capacidade. Praticar desporto
“sequro”. Praticar desporto “inteligente”. Sequir as reco-
mendacodes do seu médico assistente. Estas advertén-
cia aplicam-se a todos, com ou sem dispositivo.

No que diz respeito ao trabalho, o Dr. Morais, explica
que o trabalho engrandece e enobrece a alma. Sao
poucas as profissdes que oferecem perigo, mas ain-
da assim existem. Trabalhar na inddstria metallrgica
mais propriamente em fornos de fundicao; soldadura
de arco voltaico; técnicas de electrdlise; deteccao de
fissuras em pecas metalicas, pode oferecer perigo
assim como trabalhar em centrais eléctricas, traba-
lhar muito perto ou com linhas de alta tensao, trabalhar
com antenas TV /radio de grande poténcia sao outros
trabalho que podem causar algum problemas, mas
ainda assim contornaveis com alguns cuidados como
ajustar a programacao do dispositivo. Este € um tipo
de situacao que deve ser informada e discutida com
0 seu médico.

Nunca esqueca de fazer as visitas de rotina ao seu
médico.

Em jeito de conclusao, como explicou o Dr. Carlos
Morais, um portador de dispositivo cardiaco pode levar
uma vida completamente normal.
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SINDROME DO QT LONGO

O Sindrome do QT longo (LQT) é uma doenca rara mas de grande importancia,
com uma prevaléncia de cerca de 1 em 2500 até 10000. Causa cerca de 3000
a 4000 mortes subitas/ano nos Estados Unidos.

AUTORES
Isabel Santos, Teresa Dionisio, Marta Antonio,
Paula Martins, Eduardo Castela
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E uma doenca da repolarizacdo do miocardio, cara-
cterizada por intervalo QT anormalmente prolongado
e alteracdes morfoldgicas na onda T ou na onda U no
eletrocardiograma (ECG).

Individuos afectados tém propensao a apresentar
sincope arritmogénica decorrente de “Torsades de
Pointes” (TdP) ou morte slbita. Os principais sintomas
sao as palpitacdes, sincope, convulsdes e morte
sUbita. Pode ser congénito ou adquirido, relacionado
principalmente com drogas, hipocaliémia e bradicardias.
Mutacoes em sete genes que codificam os canais i6ni-
cos de sodio e potassio cardiacos foram identificados,
classificando Sindrome de QT longo de LQT1 a LQT7.

Duas apresentacoes clinicas estao presentes no QT
longo congénito consoante o tipo de hereditariedade
e a presenca de surdez neurosensorial. A forma mais
comum autossémica dominante, Sindrome de Romano-
Ward s6 com manifestacées cardiacas. O Sindrome
Jervell e Lange-Nielsen, autossémico recessivo associa
QT longo com surdez neurossensorial.

Diagndstico do QT longo

O diagndstico do QT longo baseia-se na clinica
(pré-sincope, sincope ou morte sdbita e nos factores
desencadeantes), na historia familiar e no ECG. Causas
secundarias de prolongamento do QT devem ser exclui-
das. No ECG avalia-se a duragao do QT, a morfologia da
onda T e a dispersao do QT. A Prova de Esforco deve
ser realizada por rotina. Nesta observa-se a auséncia
de encurtamento do QT e a morfologia anormal da onda
T alteracdes habitualmente presentes no LQT1.

A avaliacao do intervalo QT no ECG é essencial no
diagnostico e no progndstico. QTc > 600 mseg asso-
cia-se a pior progndstico. No entanto o QT varia com
multiplos factores como alteracbes electroliticas,
drogas e ao longo do dia. O QT varia inversamente
com a frequéncia cardiaca. O valor normal do QTc é
<440 a 460 mseg. No ECG deve também ser visto a
morfologia da onda T, a sua alternancia e a dispersao
do QT. As ondas T podem ser bifasicas, espiculadas,
de diferentes amplitudes correlacionando-se com o
gendbtipo especifico.
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Em 1995 foram propostos critérios de diagnéstico
para os casos de QT borderline. Doentes com pon-
tuacao > 4 e prova de esfor¢co anormal confirmam o
diagndstico enquanto < 1 o excluem. Em doentes com
pontuacoes entre 2 a 3 esta indicado uma vigilancia cli-
nica e pode ser necessario realizar testes adicionais.

PONTOS

AVALIACAO ECG
1.QTc
Maior ou igual a 480 mseg
460 a 470 mseg
450 mseg (sexo masc)
2. Torsade de Pointes
3. Alternancia da onda T
4. Onda T identada em 3 derivacoes
5. Frequéncia Cardiaca baixa para a idade

O = =N~ N W

HISTORIA CLINICA

1. Sincope

Com stress

Sem stress 1
2. Surdez congénita 0.5

HISTORIA FAMILIAR

1. Familiares com QT longo 1
2. Morte subita em familiares <30 anos sem causa aparente 0.5

QT calculado sob a formula de Bazett's QTc= QT/ vV RR
Torsade de pointes e sincope sdo mutuamente esclusivas
0 mesmo familiar ndo pode ser contado duas vezes

Em alguns pacientes, mesmo apds a aplicacao dos
critérios, o diagnostico pode nao ser conclusivo, ne-
cessitando de exames adicionais.

O estudo genético, embora ainda nao esteja roti-
neiramente disponivel, pode confirmar o diagnostico
e identificar o gene envolvido, permitindo assim uma
melhor vigilancia clinica e adequacao da terapéutica.

O Holter pode ser (til para detectar periodos inter-
mitentes de LQT, bradi e taquiarritmias e alternancia
daondaT.

O Estudo Electrofisiol6gico nao é um teste de rotina
dado que ainducao de TdP nao € preditiva de eventos
cardiacos.

Testes farmacolégicos podem ser usados para
diferenciar LQT de outras patologias e dentro do LQT
distinguir um defeito genético de outro. Os farmacos
mais usados sao a isoproterenol e epinefrina.

Genética do QT

O Sindrome do QT longo pode ser congénito ou ad-
quirido. A forma adquirida pode ser uma manifestacao
“fruste” do LQT congénito que é precipitado por farma-
cos. Até ao momento foram identificados mutacées em
sete genes, classificando-os de LQT1 a LQT7. O LQTZ,
LQT2 e LQT3 correspondem a cerca de 90% dos casos
de LQT congénito.

Os LQT1, LQT2, LQT5, LQT6 e LQT7 correspondem a
mutacoes no gene que codifica os canais de potassio,
havendo uma perda de funcao dos mesmos.No LQT3 a
mutacao é no gene da proteina do canal de so6dio com
ganho de funcao do mesmo. Mutagdes neste mesmo
gene sao responsaveis por outras patologias como o
Sindrome de Brugada, defeito de conducao AV familiar,
doenca do nédulo sinusal congénito e miocardiopatia
dilatada familiar. A mutacao no LQT4 & numa proteina
da membrana plasmatica.

0 Sindrome de Romano-Ward resulta de qualquer das
mutacoes descritas ao contrario do sindrome de Jervell
e Lange-Nielsen, onde s6 foram descritas mutacoes
no LQT1 e LQT5.

0 estudo genético &€ uma mais valia para o diagndsti-
co do LQT, no entanto a complexicidade e heterogenici-
dade da patologia permite a identificagao de mutacao
especifica em 60% dos casos de LQT.

Clinica do QT longo

Os pacientes com LQT podem ser assintomaticos
ou sintomaticos, sendo a clinica mais frequente em
criancas e adolescentes

Os principais sintomas sao palpitacoes, pré-sincope,
sincope, convulsdes ou morte slbita e advém de ar-
ritmias como a TdP. Os desencadeantes de arritmias
estao associados ao gendtipo. O exercicio fisico, o
contacto com a agua na natacao, os estimulos im-
previstos como as emogoes e 0S ruidos sonoros sao
todos desencadeantes no LQT1, também o sendo no
LQT2 mas em menor percentagem. Os estimulos audi-
tivos sao caracteristicos do LQT2. Pacientes com LQT3
apresentam maior risco no repouso e durante o sono.

A apresentacao clinica varia consoante a idade,
sexo, gendtipo e tratamento. Doentes sintomaticos
sem terapéutica incorrem num risco superior de morte
sUbita. O LQT € uma doenca que se manifesta essen-
cialmente na adolescéncia (cerca de 50% dos casos
apresentam sintomas aos 12 anos). O sexo masculino
apresenta um risco maior de eventos cardiacos até
a puberdade, sendo depois maior no sexo feminino.
Quanto ao gendtipo, os sintomas variam consoante
a mutacao. Nas criancas, o risco &€ maior entre 0s 5
e 0s 15 anos no LQT1, entre 0s 10 e 0s 15 no LQT2 e
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raro antes dos 10 anos no LQT3. Nos adultos, o LQT3
apresenta-se como a mutagao com menor nimero de
eventos mas com maior letalidade dado que a taxa
de mortalidade é semelhante para os trés gendtipos
mais frequentes. O Sindrome de Jervell e Lange Niel-
sen apresenta-se com uma forma mais maligna, com
eventos frequentes e precoces e uma taxa de morte
sUbita elevada.

O tipo de arritmias desencadeadora de queixas é
diversa, desde arritmias ventriculares (TdP, extrassis-
toles ventriculares mono e polimorficas, taquicardia
ventricular), bradicardia e bloqueio auriculoventricular.
A TdP é a arritmia estere6tipo do LQT. E uma taquicardia
ventricular polimérfica de curta duracao que termina
espontaneamente. No entanto pode ser recorrente
induzindo sincope ou progressao para fibrilhacao ven-
tricular. A bradicardia é mais frequente nas criancas
e nos doentes com LQT3. Em cerca de 5% dos casos
pode estar presente um bloqueio auriculoventricular de
2° grau ou completo.

Tratamento do QT

O tratamento do LQT congénito e adquirido sao di-
ferentes dada a patofisiologia de ambos ser distinta.
No LQT adquirido a bradicardia esta associada a TdP,
enquanto no LQT congénito um estimulo catecolaminér-
gico desencadeia TdP.

O tratamento do LQT adquirido consiste no tratamen-
to agudo da arritmia, descontinuacao das drogas pre-
cipitantes e correccao dos desequilibrios metabdlicos
(hipocaliémia e hipocalcémia).

O principal objectivo do tratamento do LQT congénito
€ a prevencao da morte slbita e de sintomas tais como
a sincope. As recomendacdes variam consoante se
trata de prevencao primaria ou secundaria da morte
sUbita As medidas terapéuticas tém de ter em conta
a presenca ou nao de sintomas, o estudo genético e
a historia familiar.

O tratamento do LQT deve partir da inibicao do esti-
mulo simpatico ao miocardio com B bloqueantes. Outros
farmacos tém, por vezes de se associar para controlo
de arritmias ventriculares. A simpatectomia cervicoto-
racica esquerda pode também ser usada no controlo
da estimulagao do Simpatico nos doentes que mantém
queixas com os B bloqueantes. E uma técnica que
esta em desuso nos Estados Unidos. Outras opcoes
terapéuticas incluem pacemaker, cardiodesfibrihador
implantavel.

Medidas gerais em pacientes sintomaticos e assin-
tomaticos incluém: 1- evitar o uso de farmacos que
prolonguem o QT ou diminuam a concentracao sangui-
nea de potassio ou magnésio; 2- evitar desportos de
competicao ou de alta intensidade.

Todos os individuos com LQT congénito sintomaticos
ou assintomaticos devem ser tratados com 8 bloque-
antes. O tratamento de individuos assintomaticos pode
ser controversa, mas dado que a 1° manifestacao
pode ser TdP com morte slbita, tem-se instituido os B
bloqueantes. E usado em monoterapia nos pacientes
assintomaticos e nos sintomaticos sem TdP. O alvo
dos B bloqueantes é evitar o aumento da frequéncia
cardiaca até ao maximo. Os B bloqueantes sao mais
eficazes no LQTL e menos no LQT3.

O estudo genético para identificacao do tipo de LQT
€ importante no tratamento dado que os desencade-
antes das arritmias e a resposta aos farmacos sao
variaveis consoante o tipo de LQT. No LQT1 o exercicio
fisico e o stress intenso devem ser proscritos dado
serem 0s principais desencadeantes das arritmias e
0s R bloqueantes sao o farmaco de elei¢ao. Jano LQT3
0s principais acontecimentos ocorrem em repouso ou
durante o sono, dado que o QT encurta com a taquicar-
dia. Os B bloqueantes sao menos efectivos tendo por
vezes de se associar outros farmacos, como o mexitil
que é um bloqueador dos canais de sodio.

Aimplantacao de pacemaker pode ser uma opcao nos
pacientes com B bloqueantes e que mantém sintomas
(sincope ou TdP). O uso concomitante de pacemaker
programado para determinada frequéncia cardiaca
para diminuir o QT e de farmacos diminui a incidéncia
de sintomas. No entanto, alguns pacientes mantém-se
sintomaticos podendo optar-se pela implantacao de
cardiodesfibrilhador que funciona como pacemaker
antibradicardia e tem simultaneamente a funcao de
desfibrilhagao se necessario. O cardiodesfibrilhador
temindicacao primaria em pacientes com morte sUbita
abortada ou com histéria familiar importante de morte
sUbita.

O prognodstico depende do gendtipo e da presencga
de factores de risco para a sincope e morte sudbita. O
risco de morte slbita esta aumentado em pacientes
com histoéria de sincope, TdP, fibrihacao ventricular, e
em pacientes com o sindrome de Jervel-Lange-Nielsen
ou LQT3. Esserisco esta também aumentado quando o
QTc >600 msegq, na presenca de alternanciadaondaTe
de sintomas nainfancia, nas mulheres particularmente
no p6s parto e nos doentes com bloqueio auriculoven-
tricular e sindactilia.

Os pacientes com LQT congénito devem ser infor-
mados acerca dos comportamentos de risco para a
prevencao da morte sdbita, acerca da importancia da
adesao aos R bloqueantes e dos recursos disponiveis
para informacgao dos progressos feitos na terapéutica.
Devem ser cuidadosos com as drogas e substancias
que possam precipitar arritmias.
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