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EDITORA.

INTRODUCAO

O intervalo QT no eletrocardiograma
(ECG) reflete a repolarizacdo dos potenciais de
acdo ventricular que sdo orquestrados por
varios canais 10nicos, incluindo canais de sddio,
calcio e potassio. Quando héd queda da corrente
de potassio (perda de func¢do) ou aumento das
correntes de sodio e célcio (ganho de fung@o)
causados por uma mutagdo genética nesse canal
16nico ou numa proteina auxiliar, ocorre um
prolongamento do potencial de agdo que se
manifesta no ECG de 12 derivagdes como
prolongamento do intervalo QT (FRAGATA et
al., 2016).

A Sindrome do QT longo (LQTS) pode ser
congénita ou adquirida. Embora a LQTS
congénita esteja associada a mutagdes em
canais i6nicos e / ou proteinas associadas,
LQTS adquirida ¢ geralmente associada a
drogas e desequilibrio eletrolitico (hipocalemia,
hipocalcemia e hipomagnesemia)
(FERNANDEZ-FALGUERAS et al., 2017).

A prevaléncia de LQTS ¢
aproximadamente 1:2.000 (na
predominantemente caucasiana, pois nao temos
dados especificos em outras populagdes).

de
populagéo

Sincope ¢ geralmente o sintoma mais comum, e
parada cardiaca revertida ou morte subita
podem ocorrer em 1% a 3% dos adultos. Dos
pacientes sintomaticos, 50% apresentam seu
primeiro evento cardiaco por volta dos 12 anos
de idade e 90%, aos 40 anos (FRAGATA et al.,
2016).

E considerada uma importante causa de
sindrome da morte subita da infancia (SIDS, do
inglés suddenin fant death syndrome) e em
aproximadamente 10% dos casos de SIDS a
crianga apresentava mutagdo em um gene
causador de LQTS (FRAGATA et al., 2016).

O género ¢ um fator importante na
determinagdo do curso e manifestacdo clinica
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da LQTS. Mesmo que a duracgdo do intervalo
QT seja semelhante entre meninos e meninas,
as diferencas aparecem durante a puberdade em
que os meninos apresentam um QT mais curto
intervalo. Na LQTS congénita, as mulheres tém
intervalos QT mais longos do que os homens.
Portanto, mulheres sdo mais frequentemente
diagnosticadas clinicamente do que os homens,
apesar da distribui¢@o sexual do gendtipo igual.
Curiosamente, a probabilidade de um primeiro
evento cardiaco ¢ maior em homens aos 15
anos, mas diminui ap6és a puberdade
(FERNANDEZ-FALGUERAS et al., 2017).
Sugere-se que os
desempenham um papel importante em conferir
essas diferengas de género; diferentes fases do
ciclo menstrual, gravidez e periodo pods-parto
estdo todos associados a mudangas na duracgdo
do QT e na incidéncia de PVT em pacientes
com LQTS. No entanto, o primeiro evento
cardiaco tende a ser mais frequentemente fatal
em homens do que em mulheres. Além disso,
em resposta ao prolongamento do QT drogas,

hormonios sexuais

as mulheres também correm mais risco de
desenvolver arritmias do que os homens
(FERNANDEZ-FALGUERAS et al., 2017).

O objetivo do estudo foi apresentar as
principais manifestacdes clinicas e os impactos
na qualidade de vida das criangas portadoras da
sindrome. Além de permitir que os estudantes e
profissionais da area da saide possam ter um
melhor embasamento sobre o tema e conseguir
perceber e diagnosticar de forma precoce para
evitar ~ complicagdes
sindrome.

decorrentes  dessa

METODO

Para a produc¢do do estudo, foi utilizado o
integrativa  por
utilizado

método de revisdo ser

de
conceitos, na revisdo de teorias e/ou evidéncias,

constantemente na analise

além de sintetizar o conhecimento sobre
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determinado tema, e identificar lacunas que
precisam ser preenchidas com a realizagdo de
novos estudos.

A selecdo dos artigos ocorreu no periodo de
junho de 2020 a abril de 2021, sendo norteada
pela seguinte pergunta: Quais as principais
manifestagdes clinicas em criangas portadores
da sindrome do QT longo e como essa patologia
pode afetar na qualidade de vida?

A pesquisa foi realizada através de bases de
dados eletronicos como PubMed e SciELO
(Scientific Electronic Library Online). Para
busca dos artigos foram utilizados os seguintes
descritores indexados aos Descritores em
Ciéncia da Saude (DeCS) e ao Medical Subject
Headings (MeSH): “Long QT Syndrome”,
“Child”, “Quality of Life”. Como estratégia de
busca, os descritores foram combinados por
meio do operador booleano (AND), “Long QT
Syndrome AND Child" e “Long QT Syndrome
AND Quality of Life”. Resultaram em 1.948
artigos, sendo posteriormente submetidos aos
critérios de selecao.

Como critérios de inclusdo foram
utilizados: artigos nos idiomas portugués e
inglés, publicados no periodo de 2016 a 2020,
disponibilizados na integra e que abordavam os
aspectos clinicos e a qualidade de vida nas
criangas com a sindrome estudada.

Foram excluidos os artigos duplicados,
aqueles que abordavam
cardiovasculares hereditarias no geral sem
focar na sindrome do QT longo ou que ndo
abordavam diretamente a proposta estudada e
que ndo atendiam aos demais critérios de
inclusdo.

doengas

Os critérios de selegdo resultaram em 209
artigos, ja& a amostra selecionada para o estudo
foi constituida por 6 trabalhos, os quais
atendiam aos critérios e objetivos propostos, ¢
foram posteriormente submetidos a leitura
criteriosa para a analise dos dados.
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RESULTADOS E DISCUSSAO

As canalopatias consistem em uma
disfunc@o hereditaria ou adquirida do canal
16nico. Como resultado disso, ha uma alteragao
na despolarizagdo e repolarizagdo cardiaca que
pode ser vista por
complementares, como o eletrocardiograma
(ECG) (PASTORE et al, 2016). Entre elas, a
sindrome do QT longo (LQTS) destaca-se
como uma das mais comuns, sendo uma

sindrome de arritmia primaria hereditaria que

meio de exames

pode se manifestar com arritmia maligna e,
raramente, risco de morte subita (WALLACE
et al. 2019).

E de fundamental importincia que o
profissional da saude conheca de forma
precoce, a fim de evitar complicagcdes que
resultem na mortalidade do portador da
enfermidade ou até mesmo na reducdo da
qualidade de vida deste (CZOSEK, 2016).

Antes de apresentar a fisiopatologia ¢ as
manifestacdes doenga, ¢
indispensavel mostrar a fisiologia do circuito
elétrico envolvido.

clinicas da

O intervalo 4QT consiste no tempo total do
potencial elétrico ventricular. A duragdo dele
0,46-0,30  segundos,
diretamente  proporcionais a frequéncia
cardiaca (REIS et al., 2013) (Figura 26.1).

varia entre sendo

Figura 26.1. Imagem do eletrocardiograma

ak 2

Intervalo RR

“Intervalo QT

|

Fonte: FERRAZ, 2020.
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Quais fatores influenciam na variagdo de
tempo do intervalo QT? Um deles € o sexo, na

medida em que as mulheres apresentam
intervalos maiores quando comparadas aos
homens. A duragéo vista no eletrocardiograma
varia de forma diretamente proporcional a
frequéncia cardiaca, podendo ficar alargado
com o avango da idade e durante o sono (REIS
et al,2013) (Figura 26.2).
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Agora falando sobre a fisiopatologia do
circuito elétrico do coragdo, quando ha uma
alterac@o na repolarizagdo cardiaca ventricular
ocasionada por varios fatores, como: efeitos de
hidroeletroliticos,

farmacos, distarbios

hipotermia,  toxemias, neoplasias  que
comprimem estruturas do sistema nervoso
central, além das alteragdes que acontecem de

forma hereditaria (REIS ez al., 2013).

Figura 26.2. Imagem de um eletrocardiograma com o intervalo QT alargado

Legenda: C 55 bpm, intervalo QTc longo, com QT medido de 500 ms.

Clinicamente, essa sindrome apresenta
manifestagdes inespecificas, como episodios de
sincope, pré-sincope, convulsdes e até mesmo
evolugdo para uma parada cardiorrespiratoria.
Desencadeadas por uma sobrecarga cardiaca,
como acontece em momentos de estresse
emocional e atividade fisica, por isso, as
criangas portadoras dessa enfermidade sao
desaconselhadas a praticar exercicios fisicos de
recreagdo e os de competitividade, a exposi¢do
a ruidos, abalos emocionais, despertar subito
por alarme, uma tempestade, nadar, entre varias
outras coisas (PASTORE et al, 2016). Dos
pacientes sintomaticos, 50% apresentam seu
primeiro evento cardiaco por volta dos 12 anos
de idade (FRAGATA et al., 2016).

Ademais, observa-se como subtipos de
LQTS os tipos LTQS 1, LTQS 2 e LTQS 3,
sendo o principal desencadeador da LTQS 1 as
atividades fisicas e da LTQS 2 o estresse
emocional e estimulos auditivos. Também ¢

possivel observar episodios mais frequentes de
epilepsia na LQTS 2 quando comparado a
outros subtipos, enquanto os sinais € sintomas
da LTQS 3 apresentam maior frequéncia no
periodo noturno (FRAGATA et al., 2016).
Mediante a isso, ¢ de fundamental
importancia que os profissionais de saude
sempre  fiquem para
manifestagdes e sigam uma pesquisa minuciosa
para o diagndstico e logo estabelecer o

fim de

atentos essas

tratamento a evitar  possiveis
complicagdes.

Para o diagnoéstico, € preciso fazer uma
anamnese minuciosa para ter uma historia da
doenca atual detalhada, além da historia
familiar de episddios de sincopes, parada
cardiorrespiratoria, entre outros (PASTORES
et al., 2016). Como exames complementares, o
primeiro que deve ser feito ¢é o
eletrocardiograma,  para

alargamento do intervalo QT. Outros exames

visualizar 0
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super importantes seriam o Holter de 24h e o

teste do esforco, pois, seria uma boa escolha

para afastar os possiveis diagndsticos
diferenciais que provocam arritmias primarias
(WALLACE et al., 2019).

Como tratamento, o principal medicamento
utilizado s@o os betabloqueadores ndo
cardiosseletivos, atenuar a

estimula¢@o adrenérgica do coragdo e com isso,

pois,  vao

impedir drasticas variacdes de frequéncia
cardiaca na qual ¢ diretamente proporcional ao
alargamento do intervalo QT, com isso, vai
resultar na diminuicdo da ocorréncia de
arritmias (WALLACE et al.,, 2019). Além dos
betabloqueadores, pode-se fazer a associacdo
com diuréticos poupadores de potassio.
Lembre-se que ja foi visto que nas formas
adquiridas, uma das causas seria a hipocalemia

(WALLACE et al, 2019).
CONCLUSAO

A Sindrome do QT Longo (LQTS) ¢ uma
das principais e mais prevalentes canalopatias e
importante precipitador de morte subita na
infancia, de etiologia congénita, hereditaria ou
adquirida. Estd relacionada a mutagdes que
levam a alteracdo de fungdo dos canais 16nicos
associadas,

drogas ou
Essas

e/ou proteinas
adquiridos, a
hidroeletroliticas.

ou, em casos
alteragdes
alteragcdes causam
mudangas na repolarizagdo e despolarizagdo
cardiaca, verificada através do
Eletrocardiograma (ECG) com a presenga de
alongamento do segmento QT. Seu quadro
clinico ¢ variado, com alguns pacientes
assintomaticos e outros com possibilidade
maior de episodios de sincopes e até morte
subita por parada cardiaca. Estima-se que até os
40 anos de 1idade 90% dos pacientes
sintomaticos tenham seu primeiro evento
cardiaco,

especialmente quando do sexo
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feminino. As mulheres portadoras de LQTS,
por possuirem um prolongamento maior do
segmento ST, geralmente sdo mais sintomaticas
do que os homens apds a puberdade, embora
apresentem menores taxas de mortalidade, e
sugere-se que os hormonios sexuais possuam
importancia na diferenca de apresentagdo entre
os géneros. Os principais desencadeadores de
eventos sdo atividades fisicas, estimulos
auditivos, estresse emocional, e as orientacdes
privam muitas criancas portadoras de
importantes para o

desenvolvimento. O diagnostico ¢ feito através

realizarem atividades
da  anamnese em  associagdo  com
eletrocardiograma, além de Holter de 24 horas
e teste de esforco. O principal tratamento ¢
realizado com  betabloqueadores  ndo
cardiosseletivos, que podem ser associados
com diuréticos poupadores de potassio. Os
portadores possuem maiores
desenvolver diabetes, doengas respiratorias,
além de depressdo, ansiedade e comorbidades
neurologicas.

chances de
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