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RESUMO

A sindrome do QT longo ¢ uma doenga caracterizada por um
atraso na repolarizacio ventricular, que se manifesta como sin-
cope cardfaca até morte sibita. Alguns distirbios hidroeletro-
liticos podem corresponder & forma adquirida da sindrome,
como a hipocalcemia. A hipocalcemia pode ocorrer em fungio
do hipoparatireoidismo, que, em um quadro cronico, pode
determinar calcificacio em nucleos da base no sistema nervoso
central, caracterizando a doenca de Fahr. Paciente ISC, sexo fe-
minino, 71 anos, referiu episédio de perda stbita da consciéncia
associado a movimentos tdnico-clénicos e relaxamento esfincte-
riano. Os achados do exame fisico foram hipotensio arterial
(80x60mmHg) e bradipsiquismo. Foi realizado eletrocardio-
grama, que mostrou alargamento do segmento QT, corrigido
em 0,577 pela férmula de Bazett. Na histéria pregressa, referiu
tiroidectomia parcial & direita hd 20 anos, hipotireoidismo e hi-
pertensdo arterial. Fazia uso de quatro anti-hipertensivos e de
um tireoestimulante. A andlise da tomografia de crinio mostrou
densos componentes calcificados nas regices dos ginglios da
base. A ultrassonografia de tireoide mostrou lobotomizagio a
direita. O diagnéstico de hipoparatireoidismo foi suspeitado pelos
sintomas de fadiga, sonoléncia, e sinais de Chvostek e Trousseau
positivos, e confirmado por exames que demonstraram hipocal-
cemia significativa, hiperfosfatemia e niveis reduzidos de hor-
monio paratiredideo. Por se tratar de um quadro insidioso, o
diagnéstico de hipoparatireoidismo é pouco elucidado apenas
pela clinica. Neste caso, o alargamento do QT foi imprescindi-
vel para esclarecer e tratar sua etiologia. Além disso, a doenga de
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Fahr, apesar de rara, deve ser considerada diante de um paciente
com hipoparatireoidismo e histdria clinica compativel.

Descritores: Sindrome do QT longo; Hipocalcemia; Doengas
dos ganglios da base; Humanos; Relatos de casos

ABSTRACT

Long QT syndrome is a disease characterized by a delay
in ventricular repolarization that is manifested as cardiac
syncope or even as sudden death. Some water and electrolyte
disturbances can reflect the acquired form of the syndrome,
such as hypocalcemia. Hypocalcemia can arise because of
hypoparathyroidism, which in a chronic setting can determine
basal ganglia calcification in the central nervous system,
featuring Fahr’s disease. ISC, female, 71, reported an episode
of sudden loss of consciousness associated with tonic-clonic
movements, and sphincter relaxation. Physical examination
findings were hypotension (80x60mm Hg) and bradypsychism.
The electrocardiogram (ECG) showed QT interval prolongation,
corrected for 0.57” by Bazetts formula. In her previous
history she reported right partial thyroidectomy 20 years
ago, hypothyroidism and high blood pressure. She made use
of four anti-hypertensive drugs and one thyroid stimulating
hormone. CT scan analysis showed dense calcified components
in the regions of basal ganglia. Thyroid ultrasound showed
right lobotomization. The diagnosis of hypoparathyroidism was
suspected due to symptoms of fatigue, sleepiness, and positive
signs of Chvostek and Trousseau, and confirmed by tests that
showed significant hypocalcemia, hyperphosphatemia and low
levels of parathyroid hormone (PTH) Because of its insidious
picture, the diagnosis of hypoparathyroidism is only slightly
elucidated by the clinical exam. In this case, QT prolongation
was essential to clarify and treat its etiology. Furthermore, Fahr’s
disease, although rare, should be considered in a patient with
hypoparathyroidism and consistent clinical history.

Keywords: Long QT syndrome; Hypocalcemia; Basal ganglia
diseases/diagnosis; Human; Case reports

INTRODUGAO
A sindrome do QT longo (SQTL) ¢ caracterizada por um

atraso na repolarizagio ventricular e pelo consequente alarga-
mento do intervalo QT no eletrocardiograma (ECG)."? Essa
sindrome apresenta ampla variedade de manifestacoes clinicas,
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desde sincope cardiaca até morte stbita, sendo causada por uma
forma atipica de taquicardia ventricular polimérfica conheci-
da como torsade de pointes (TdP).? Sua etiologia varia entre a
forma congénita (sindromes hereditdrias e mutagdes em canais
i6nicos) e adquirida (Drogas, distirbios hidroeletroliticos e doen-
cas de base).”’ Dentre os distdrbios hidroeletroliticos, as altera-
coes relacionadas ao cdlcio merecem destaque, uma vez que esse
fon estd envolvido em diversos mecanismos neuromusculares.
O metabolismo do célcio é controlado pelas acoes diretas e in-
diretas do paratormdnio (PTH) e da vitamina D sobre os rins,
trato digestivo e ossos. O hipoparatireoidismo manifesta-se por
meio dos sinais e sintomas de hipocalcemia, cuja causa mais fre-
quente é o trauma cirdrgico, em cirurgias de tireoide, paratireoi-
de e neoplasias de cabeca e pescoco.” As manifestagoes clinicas
da hipocalcemia aguda incluem espasmos musculares, tetania,
parestesias e convulsées. O ECG pode mostrar alteragoes da
repolarizac¢io ventricular e aumento do intervalo QT. O hipo-
paratireoidismo cronico pode também determinar calcificacoes
em nucleos da base no sistema nervoso central, com consequen-
te sintomas extrapiramidais e retardo mental, caracterizando
a doenga de Fahr. Essa doenga neuropsiquidtrica rara é caracte-
rizada por calcificagdo bilateral e simétrica dos ginglios basais,
centro semi-oval e ntcleo denteado do cerebelo.® Clinicamen-
te, pode se manifestar por alteragoes do movimento (tipicamen-
te uma sindrome rigido-hipocinética), deméncia subcortical e
alteracoes do humor.©

RELATO DO CASO

Paciente ISC do sexo feminino, 71 anos, atendida em outu-
bro de 2012, referindo episédio de perda subita da consciéncia
com movimentos tonico-clonicos associados a relaxamento es-
fincteriano. Referia sonoléncia, labilidade emocional, humor
deprimido e cefaleia hd 1 més. Os Gnicos achados a0 exame
fisico foram hipotensio arterial sistémica (80x60mmHg) e bra-
dipsiquismo. O ECG mostrou alargamento do segmento QT,
corrigido em 0,57” pela férmula de Bazett (Figura 1).

Histéria pregressa com tiroidectomia parcial a direita hd 20
anos, hipotireoidismo e hipertensio arterial. Em uso de quatro
anti-hipertensivos, sendo um inibidor do receptor de angiotensina
11, trés diuréticos de classes distintas e de um tireoestimulante.

O celetroencefalograma, realizado em consulta prévia com
neurologista, mostrou atividade irritativa frontotemporal a es-
querda, quando entio fora indicado o uso de dcido valpréico
300mg, topiramato 25mg e cloridrato de paroxetina 20mg, em
posologias terapéuticas. A tomografia de cranio (TC) mostrou
leve hipotenuacio na substincia branca periventricular, sem efeito
de massa associada, além de densos componentes calcificados
nas regioes dos ganglios da base (Figura 2).

A ultrassonografia de tireoide mostrou lobotomizagao 2 di-
reita e nédulo tireoidiano de 0,3cmx0,2cm a esquerda. A pungao
aspirativa por agulha fina (PAAF) do lobo tireoidiano esquerdo
apresentou achados citolégicos sugestivo de nédulo coloide
(Bathesta categoria 2; benigno).

O diagnéstico de hipoparatireoidismo foi sugerido pelos si-
nais clinicos de Chvostek e Trousseau positivos, e confirmados
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Figura 1. Eletrocardiograma de repouso, em 12 derivagoes, com
ritmo sinusal (frequéncia cardiaca: 78bpm) e prolongamento do
intervalo Qt (Qt corrigido: 0,577).

Figura 2. Tomografia computadorizada de crinio com hipote-

nuagio da substincia branca periventricular, e densos compo-
nentes calcificados e simétricos nas regioes dos ginglios da base.

laboratorialmente pelos seguintes exames bioquimicos: cdlcio
idnico 1,82mg/dL (valor de referéncia - VR: 4,7 a 5,28); fésforo
9,3mg/dL (VR: 2,5 a 5,5); PTH 4,6pMol/L (VR: 40 a 100).
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Foram, entdo, iniciados carbonato de cdlcio (700mg/dia) e
calcitriol (1,25mg/dia). Suspendeu-se o uso do topiramato e do
cloridrato de paroxetina, reduzindo ainda as doses de anti-hiper-
tensivos por influir no alargamento do QT.

Seis meses ap6s o tratamento, a reavaliacdo laboratorial mos-
trou cdlcio em 5,18mg/dL e de fésforo 3,1mg/dL. O QT corri-
gido em novo ECG foi de 0,48”.

Ao longo do acompanhamento apresentou melhora acen-
tuada na qualidade de vida, interacdo social e convivéncia fami-
liar, mantendo-se estdvel até o momento.

DISCUSSAO

A SQTL é caracterizada pelo aumento do intervalo QT, cor-
rigido pela frequéncia cardfaca por meio da férmula de Bazett
(QTc superior a 0,44s), podendo se apresentar clinicamente
como sincope e morte stbita arritmica. Varia entre as formas
congénita e adquirida, sendo esta tltima associada & miocardio-
patias, alteragoes neuroldgicas, alteracoes do equilibrio hidroele-
trolitico (hipocalemia e hipomagnesia), uso de drogas antiarritmi-
cas, quinidina, fenotiazinicos e compostos triciclicos.”

A paciente deste relato apresenta a forma adquirida da doen-
¢a, no entanto, nio se pode determinar uma etiologia tinica, pois
fora constatada a hipocalcemia cronica, decorrente do hipopa-
ratireoidismo significativo, além do uso de multiplos firmacos,
que podem contribuir com o alargamento do QT.

A hipocalcemia ¢ uma causa reconhecida de prolongamento
do intervalo QT. Isso acontece via alargamento da fase de platd do
potencial de agdo cardiaco. Diante do distirbio, os canais de
fons cdlcio permanecem abertos por um longo periodo, per-
mitindo um influxo tardio de cilcio e o inicio da formacio de
pos-potenciais de a¢do, que induzem a despolarizacao do midcito
cardfaco, iniciando uma taquicardia e o fenémeno da reentrada.®

Entre as diversas causas de hipoparatireoidismo com hipo-
calcemia subsequente, a cirurgia de tireoide ¢ sabidamente reco-
nhecida pelo risco inerente de retirada ou lesdo das paratireoides.**

A hipocalcemia pés-tireoidectomia total (TT) deve ser con-
siderada permanente em pacientes que necessitam de reposicio
de célcio apds 1 ano de cirurgia.”’ O porcentual de pacientes ti-
reoidectomizados que desenvolveram hipocalcemia permanente
foi inferior a 1,2% em dois estudos prospectivos.®# Tais com-
plicacoes sdo, no periodo pds-cirirgico, insidiosas e impercepti-
veis na clinica, motivo pelo qual esses pacientes devem ser acom-
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panhados. No caso apresentado, o diagnéstico s6 foi elucidado
apds 20 anos da cirurgia.

O disttrbio eletrolitico do cdlcio de longa duragio pode ori-
ginar pequenas 4reas irregulares e discretas de calcificacoes, que
podem ser vistas 3 a 5cm acima da sela tircica na visdo lateral do
crinio, e 2 a 4cm da linha média na visao frontal. Lesoes simi-
lares podem ocorrer no nicleo denteado e cértex cerebral. Em
todas as localizagoes, as calcificagoes podem ser detectadas mais
precocemente pela TC que pela radiografia convencional.®)
Nesse contexto, desperta interesse um tipo particular de calci-
ficagdo, que ocorre de maneira bilateral e simétrica no parén-
quima cerebral, acometendo predominantemente os ginglios da
base, a qual é denominada por virios autores como doenca de
Fahr, em homenagem a Karl Theodor Fahr (1877-1945), pato-
logista alemao que publicou estudos anatomopatolégicos, nos
quais calcificagoes foram identificadas em pacientes com prova-
veis complicagoes do hipoparatireoidismo.*?

A paciente descrita apresentava compatibilidade clinica com
a doenga de Fahr, apresentando sonoléncia, labilidade emocio-
nal, humor deprimido, cefaleia, bradipsiquismo e achados to-
mogréficos compativeis.
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