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RESUMO: A sindrome do QT longo é caracterizada por prolongagéao intermitente ou permanente do
intervalo QT, taquicardias paroxisticas ventriculares (TVR) e morte sibita. Existem trés casos publicados na
literatura tratados cirurgicamente com a técnica do autotransplante cardiaco, com 1 paciente sobrevivente.
Nos 3 casos foi necessaria, ap6s a operagéo, a utilizagdo de marcapasso atrio-atrial ou atrioventricular. No
InCér, entre outubro de 1993 e maio de 1994, 3 pacientes portadores desta sindrome, 1 do sexo feminino e
2 do masculino, com idades, respectivamente, de 10, 11 e 13 anos, foram submetidos a desnervagéao por
autotransplante. No pré-operatério, apesar de dose maxima de B-bloqueadores, os freqientes episédios de
taquicardia ventricular nao foram evitados. Com carga minima o teste ergométrico provocava TVR. A retirada
do 6rgéo foi feita seccionando-se as veias cavas, aorta, tronco pulmonar e as veias pulmonares, com
remanescente de atrio esquerdo. Assim, o sistema de condug&do permaneceu integro e o ritmo, sinusal. No
pos-operatério os testes ergométricos realizados mostraram auséncia de taquicardia ventricular. Considerando
os resultados imediatos, julgamos que a técnica relatada de autotransplante cardiaco como método de
completa desnervagdo pode ser empregada em pacientes portadores da sindrome do QT longo, com baixo
risco cirurgico e preservagao do sistema de condugao.

DESCRITORES: Sindrome do QT longo, autotransplante cardiaco. Sindrome do QT longo, cirurgia.

Autotransplante cardiaco. Transplante cardiaco, humano, autotransplante.

INTRODUGAO

A sindrome do QT longo € caracterizada por
prolongacgao intermitente ou permanente do interva-
lo QT e taquicardias paroxisticas ventriculares, le-
vando com freqiiéncia a morte subita 3 5.

Duas hipoteses opostas para explicar a etiopato-
genia desta sindrome foram propostas: desequilibrio
do sistema nervoso autdénomo com predominio do
simpatico e defeito primario miocérdico.

O tratamento com B-bloqueadores tem preve-
nido os episédios sincopais em aproximadamente
75% dos pacientes. No entanto, apesar de trata-
mento adequado, 25% dos pacientes continuam
sintomaticos e com grande risco de morte subita 2.

Duas alternativas cirdrgicas, visando a desner-
vagao parcial ou total do coragao tém sido conside-
radas: a simpatectomia cérvico-toracica ! e o deno-
minado autotransplante cardiaco com implante de
marcapasso % 7.
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A aplicagdo da técnica de autotransplante em
3 pacientes, preservando a integridade do sistema
de condugado, motivam a presente comunicagao.

RELATO DOS CASOS

Caso de n? 1

Paciente do sexo masculino, 11 anos de idade,
sendo acompanhado na Instituigao desde 1990.

Aos 6 anos de idade apresentou quadros sin-
copais recorrentes, sendo avaliado e tratado como
quadro neurolégico.

Como nao melhorava, foi encaminhado a nossa
Instituicdo. Apresentava histéria de sincopes fre-
qlentes, duas vezes por semana, sem relagao aos
esforgos. Foi feito o diagndstico de sindrome do QT
longo associado a sindrome de Wolff-Parkinson-
White.

A freqléncia cardiaca era de 60 batimentos por
minuto, a pressado arterial 100/70 e o exame clinico
normal.

O eletrocardiograma mostrava bradicardia
sinusal, sinais de pré-excitagao, intervalo Q T longo
corrigido, de 0,55.

A radiografia de térax era normal, assim como
o ecocardiograma e os demais exames laboratoriais.

O estudo eletrofisiolégico constatou via anéma-
la postero-septal esquerda com condugao apenas
anterégrada (PR 300 mseg).

O eletrocardiograma de demora (Holter) mos-
trou extra-sistoles supraventriculares polimérficas e
arritmia ventricular complexa com episédios de
taquicardia ventricular ndo sustentada.

O teste de esforgo teve que ser interrompido
pelo aparecimento de taquicardia ventricular (Figu-
ra 1). Considerando a participagao do feixe anémalo
no quadro clinico, a ablagao do mesmo com
radiofreqiiéncia foi realizada em 26/8/93 e o paci-
ente continuou com medicagao antiarritmica de B-
bloqueadores em dose maxima. Como continuasse
com quadros sincopais secundarios a taquicardia
ventricular desencadeados pelo esforgo, foi feita a
indicagao de desnervacao total através do auto-
transplante.

Em 20/9/93 a operagao foi realizada. As veias
cavas foram canuladas, assim como a aorta ascen-
dente. Apés hipotermia sistémica e cardioplegia, as
veias cavas superior e inferior foram seccionadas.
O sulco interatrial foi dissecado separando o atrio
direito e septo das veias pulmonares. O atrio foi
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Fig. 1 - Eletrocardiograma de esforgo pré-operatorio do paciente de
n? 1. O aparecimento de arritmia ventricular mostra a inter-
rupgdo do teste.

aberto de maneira analoga a realizada para proce-
dimentos da valva mitral. A incisado inferior foi pro-
longada passando abaixo da veia cava inferior,
previamente seccionada e continuando em diregao
as veias pulmonares esquerdas. A seguir, a aorta
ascendente e o tronco pulmonar foram seccionados
1 em acima do plano valvar.

A extremidade superior da incisdo no atrio
esquerdo foi, entao, prolongada passando posteri-
ormente a veia cava superior, previamente sec-
cionada e continuando em sentido transversal até a
veia pulmonar superior esquerda e apds ultrapassa-
la superiormente encontrando-se com a incisao
inferior da atriotomia esquerda, descrita previamen-
te (Figura 2). Pontos de referéncia foram deixados
nos vasos e no tecido adjacente as veias pulmona-
res, para evitar distorgoes no momento da reinsergao.

Desta maneira, o coragdo ficou totalmente se-
parado de suas conexdes vasculares. Junto e entre
as veias pulmonares o tecido correspondente ao
atrio esquerdo permaneceu no mediastino. Imedia-
tamente a seguir, o remanescente do atrio esquer-
do com as veias pulmonares foi suturado ao atrio
esquerdo do coragao; a seguir, as veias cavas foram
suturadas, bem como a aorta e o tronco pulmonar.

A recuperacgao cardiaca foi satisfatéria, em rit-
mo sinusal e com intervalo Q T normal (0,40).

O paciente apresentou boa evolugao pés-ope-
ratéria. Nao apresentou arritmias e o Holter e o
Teste de Esforgo nédo mostraram aparecimento de
taquicardia ventricular apdés seis meses do auto-
transplante (Figura 3). No entanto, o Holter realiza-
do 18 meses, apds a operagao, apresenta freqiien-
tes extra-sistoles ventriculares polimérficas. O pa-
ciente continua assintomatico, em uso de propranolol.
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Fig. 2 - Técnicado autotransplante. As veias cavas sdo seccionadas,
assim como a aorta ascendente e o tronco pulmonar. O atrio
esquerdo é separado das veias pulmonares realizando a
incisdo junto & desembocadura das mesmas. O atrio direito
e o sistema de condugédo permanecem intactos.
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Fig. 3 - Eletrocardiograma pds-operatdrio (um més) do paciente de
nei

Caso de n? 2

Paciente do sexo feminino, 10 anos de idade,
de cor branca.

Aos 7 anos, apresentou desmaios e crises
convulsivas, com periodos de disartria; avaliada por
neuropediatra; submetida a tomografia computa-
dorizada cerebral, eletroencefalografia e ressonéan-
cia magnética, com resultados normais.

Teve afogamento,na praia, em decorréncia de
sincope com parada cardiorrespiratéria, sendo re-
animada com sucesso.

Com 9 anos, novo episédio sincopal seguido de
apnéia; foi intubada, reanimada e encaminhada ao
InCér. Submetida a eletrograma do feixe de His,
que constatou taquicardia ventricular de causa
adrenérgica e ecocardiograma com prolapso de valva
mitral em grau discreto; foi medicada com propra-
nolol.

Aos 10 anos de idade, apés um susto seguido
de esforgo, teve nova crise com parada cardior-
respiratéria, retornando ao InCér; medicada com
propranolol (8 mg/kg/dia) e amiodarona (16 mg/kg/-
dia) sem melhora.

O exame clinico era normal, com freqiiéncia
cardiaca de 60 batimentos por minuto e pressao
arterial 90/60 mmHag.

A radiografia de térax era normal, assim como
os demais exames laboratoriais.

O eletrocardiograma de demora (Holter) regis-
trou taquicardia atrial, presenga de extra-sistoles
ventriculares polimérficas com periodos de taqui-
cardia ventricular ndo sustentada com duragao de
3 a 36 batimentos e freqiéncia de até 243 bpm
(Figura 4).

No estudo eletrofisiolégico em uso de isopro-
terenol foi reproduzido flutter atrial e taquicardia
ventricular polimorfica.

O autotransplante com técnica de secgdo de
vasos, deixando atrio direito e septo integros foi
realizado em 28/9/93.

A paciente apresentou boa evolugdo no pos-
operatério; realizado Holter com registro de ritmo
basico sinusal com freqliéncia cardiaca entre 71 e
101 batimentos por minuto; foram registradas 4 extra-
sistoles ventriculares isoladas e extra-sistoles atriais
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Fig. 4 - Eletrocardiograma pré-operatério da paciente de n® 2. Nota-
se a presencga de extra-sistoles ventriculares polimérficas
em periodos de taquicardia ventricular ndo sustentada.
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isoladas, com 78 pares e 2 salvas de 3 batimentos;
as condugdes atrioventricular e intraventricular e a
repolarizagdao ventricular nao mostraram modifica-
goes significativas. O teste ergométrico demonstrou
extra-sistoles isoladas supraventriculares (Figura 5).

O daltimo Holter realizado 18 meses apos a ope-
racao mostra freqilentes extra-sistoles polimérficas
ventriculares. A paciente continua assintomatica, em
uso de propranalol.

Caso de n® 3

Paciente do sexo masculino, 13 anos de idade,
cor branca.

Assintomatico até aos 12 anos de idade, quan-
do foi constatada arritmia cardiaca em exame de
rotina.

Encaminhando para cardiologista, passou a fazer
uso de Ancoron, apresentando episédios de sinco-
pes com sudorese e perda de consciéncia por mais
ou menos cinco minutos. Foi internado em UTI e
medicado com xilocaina e Seloken (metoprolol), sen-
do encaminhado ao InCoér.

O exame clinico mostrou freqiiéncia cardiaca
de 40 batimentos por minuto, pressédo arterial de
110 x 70 mmHg e ausculta cardiaca de bulhas
arritmicas, normofonéticas em bigeminismo, sem
Sopros.

A radiografia de térax mostrou aumento discre-
to de area cardiaca, e o ecocardiograma normal.

O eletrocardiograma revelou bradicardia sinusal,
extra-sistoles ventriculares bigeminadas e intervalo
QT corrigido = 0,50.

No eletrocardiograma de demora (Holter) ob-
servaram-se 650 episédios de taquicardia ventricular
nao sustentada e sustentada, polimérficas e regu-
lares com freqiiéncia em torno de 115 bpm e pe-
riodo de 4 a 41 batimentos. O intervalo QT = 0,60
seg. era prolongado.

Em 25/56/94 submetido a cirurgia de desnervagéo
com autotransplante cardiaco. Evoluiu bem no pés-
operatério, sem intercorréncias, o ECG demonstrou
intervalo QT = 0,28; teve alta hospitalar no 122 dia
de pds-operatdrio.

O paciente é acompanhado no ambulatério do
InCér. Avaliado ap6és 7 meses da operagao, encon-
trava-se assintomatico, em uso de propranolol.

O eletrocardiograma de demora (Holter) reali-
zado aos 10 meses apdés a operagao mostrou a
presenca de extra-sistoles ventriculares polimérficas.
O paciente continuava assintomatico, em uso de
propranolol.
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Fig. 5 - Eletrocardiograma pds-operatdrio imediato da paciente de
n® 2. Em relagéo ao pré-operatdrio mostra desaparecimento
da atividade ectdpica ventricular.

COMENTARIOS

O tratamento cirtirgico mais utilizado em paci-
entes com taquicardia ventricular secundaria a
sindrome do QT longo tem sido a simpatectomia
cérvico-toracica.

Apesar dos resultados a médio prazo
satisfatérios, BHANDARI et alii ! observaram re-
corréncia tardia de taquicardia ventricular, provavel-
mente secundaria a reinervagao do coragao. Estes
autores concluem que os pacientes apés simpa-
tectomia requerem, concomitantemente, drogas,
ressecgoes mais extensas do sistema simpatico, ou
marcapasso cardiaco, para serem mantidos sem
sintomas.

Por outro lado, SCHWARTZ &, num estudo
cooperativo a respeito dos resultados da simpa-
tectomia como método de desnervagao, mostra o
método como uma terapia efetiva.

PFEIFFER et alii ¢ relataram, em 1992, o pri-
meiro caso com sucesso a médio prazo de
autotransplante como tratamento da sindrome do
QT longo.

Previamente, 2 pacientes tinham sido tratados
com esta técnica de desnervagao, sem sucesso 4 7-

Os autores citados, como principais vantagens
do denominado autotransplante, o fato da desnerva-
cao ser bilateral, pés-ganglionar, também paras-
simpatica e mais completa, por destruir os neurdnios
da adventicia e os intramurais.

Aparentemente, ficaria como desvantagem a
dependéncia de marcapasso definitivo, motivada pela
divisao do sistema de condugao sinusal-nodal se-
cundaria a divisao do atrio direito durante o proce-
dimento do autotransplante.
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A técnica empregada nos 3 pacientes relatados
é essencialmente extracardiaca, ja que somente a
parede posterior do atrio esquerdo entre a desem-
bocadura das veias pulmonares direitas e esquer-
das é seccionada.

Assim, o sistema de condugao fica integro e os
pacientes preservam o ritmo sinusal sem necessi-
dade de implante de marcapasso, aspecto de im-
portancia, principalmente em criangas.

COOLEY et alii 2, em 1985, reportaram técnica
similar para possibilitar a ressecgdo de feocro-
mocitoma intrapericardico localizado na parede
posterior do atrio esquerdo, entre as veias pulmo-
nares, 0 que impedia sua remogao através de téc-
nicas convencionais.

O quadro clinico dos pacientes era de extrema
gravidade e o tratamento com B-bloqueadores nao
foi eficaz para prevenir os freqientes quadros de
sincope e risco de morte subita.

A indicagao de autotransplante foi feita levando
em consideragao as taquiarritmias refratarias, a

simplicidade técnico-cirurgica do método e a possi-
bilidade (que veio a ser confirmada) de nao neces-
sitar marcapasso permanente.

No primeiro paciente o intervalo QT ficou dentro
da normalidade e o Teste de Esfor¢o pés-operatd-
rio, que nao podia ser realizado no pré-operatério
devido a sincopes durante sua execug¢ao, demons-
trou somente isoladas extra-sistoles ventriculares.

No segundo e terceiro pacientes resultado simi-
lar foi obtido; os episédios de taquiarritmias desa-
pareceram e o teste de esforgco pdde ser realizado
sem a presenc¢a de taquiarritmias ventriculares.

Analisando-se os resultados imediatos, consi-
deramos que o transplante como método de com-
pleta desnervagao pode ser empregado em pacien-
tes portadores desta sindrome, refratarios a medi-
cagao, com baixo risco cirirgico e preservagao do
sistema de condugao.

Maior periodo de observacgéo poés-operatéria
torna-se indispensavel, para avaliagao mais correta
desta terapéutica cirdrgica.
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ABSTRACT: The long QT syndrome is characterized by intermittent or permanent prolongation of the QT
interval, ventricular tachyarrhythmias and frequent sudden death. There is three previous reports in the
literature, two unsuccessful. In all these patients a postoperative pacemaker was implanted. In our Institute,
inOctober 1993 to May 1994, three patients with this syndrome, one female and two male aged 10, 11and 13
years were submitted to total denervation of the heart through autotransplantation. Despite full dosis of
propranolol these patients were severaly symptomatic, with recurrent ventricular tachycardia. The technique
was orientated to avoid lesion of the conduction system. The superior and inferior vena cava, the aortic and
the pulmonary trunk were transected. Only the posterior wall of the left atrium between the pulmonary veins
was incised. After surgery the patients remained in sinus rhythm without episodes of ventricular tachycardia
even during serial ergometric test. Considering these preliminary results we recommend the described
technique for patients with the long QT syndrome refractaries to adequate medication.

DESCRIPTORS:Long QT syndrome, heart autotransplantation. QT, long, surgery. Heart autotransplan-
tation. Heart transplantation, human, autotransplantation.
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