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A sindrome de Turner estd associada a uma grande variedade de alteracées anatomicas e fisioldgicas, em especial as alteracoes
do sistema cardiovascular. Valva adrtica bictspide, coarctagdo e dilatagéo da aorta sdo as mais comuns. Os disttrbios de con-
dugdo, apesar de raros, podem estar presentes. O objetivo desse artigo é descrever um caso de Bloqueio Atrioventricular Total
(BAVT) em paciente portadora de sindrome de Turner. Paciente de 51 anos, sexo feminino, branca, solteira, natural e procedente
de Goidnia e portadora da sindrome de Turner foi atendida com queixa de dispneia aos médios esforcos, palpitagdo, tonturas e
mal-estar. Possuia diagndsticos prévios de disfuncdes valvares (insuficiéncia mitral e tricispide leves e dupla lesdo adrtica, com
estenose moderada e insuficiéncia leve), além de valva adrtica bictispide, e mantinha acompanhamento cardiolégico irregular.
Em reavaliacdo médica, foi evidenciado bloqueio atrioventricular total. Visando uma redug¢do da morbimortalidade dentre os
pacientes com sindrome de Turner, as alteracdes na condugdo atrioventricular, apesar de raras, ndo devem ser esquecidas ou
confundidas com as demais anormalidades cardiacas mais comumente encontradas nesse grupo.

Turner’s syndrome is associated with a wide variety of anatomical and physiological anomalies, especially alterations in the
cardiovascular system. Bicuspid aortic valve, coarctation and dilatation of the aorta are the most common. Although conduction
disorders are rare, they may occur. The aim of this paper is to report a case of complete atrioventricular block in a patient with
Turner’s syndrome. 51-year-old, female, white, single, born and residing in Goiénia and carrier of Turner’s syndrome was seen
complaining of dyspnea during moderate effort, palpitation, dizziness and malaise. The patient had had previous diagnoses of
valvular dysfunction (mild mitral and tricuspid regurgitation and aortic lesion, with moderate stenosis and mild regurgitation)
plus bicuspid aortic valve. She kept an irreqular cardiac monitoring. In medical evaluation, atrioventricular block was evident.
Aiming at reduction of morbidity and mortality among patients with Turner’s syndrome, disturbances in atrioventricular conduc-
tion, although rare, should not be forgotten or confused with other cardiac abnormalities most commonly found in this group.

um foco abaixo da regiio de bloqueio assuma o ritmo

As arritmias que comprometem a condug¢io atrioven-
tricular sio classificadas de acordo com o grau de bloqueio
gerado'. No bloqueio atrioventricular total (BAVT) ou de
terceiro grau, os estimulos de origem atrial nio conseguem

chegar aos ventriculos e despolariza-los, fazendo com que

ventricular. Consequentemente, ndo ha correlacio entre as
atividades elétricas atrial e ventricular, o que se traduz no
eletrocardiograma (ECG) por ondas P nio relacionadas ao
QRS. Uma das caracteristicas é a frequéncia do ritmo atrial
maior do que a do ritmo de escape ventricular?.
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O BAVT pode ser intermitente ou permanente ¢ as mani-
festacdes clinicas sdo semelhantes as da bradicardia, o que inclui
tonturas, fadiga, dispneia aos esfor¢os, agravamento da insuficiéncia
cardiaca, pré-sincope ou sincope franca’.

As arritmias sio mais frequentes na presenca de cardiopatia
estrutural4. Uma das importantes causas genéticas para cardiopatias
é a sindrome de Turner™®.

A sindrome de Turner (ST), caracteristica do sexo feminino,
tem uma incidéncia de 1:2500 mulheres nascidas vivas. No Brasil,
ha cerca de 16.000 mulheres afetadas. A sindrome é resultado da
perda total ou parcial do segundo cromossomo sexual, podendo
haver ou nio mosaicismo’. O quadro clinico é evidenciado por
digenesia ovariana, amenorreia primaria, hipodesenvolvimento
de mamas, genitalia infantil, rarefacdo dos pélos pubianos, baixa
estatura, pescoco alado, cubitus valgus e térax em escudo, além
de outras malformagdes e estigmas diversos™’.

Em relacio as enfermidades associadas, os pacientes acometidos
por ST comumente apresentam outras doencgas, como otite média,
hipertensio, resisténcia insulinica, hipercolesterolemia, endocardite
e doencas autoimunes, dentre elas o hipotireoidismo, a doenca
celiaca e o vitiligo'.

A presenca de anormalidades cardiovasculares em pacientes
com ST é maior do que se comparado com a populagio geral,
atingindo cerca 50% dos pacientes™. Valva adrtica bictspide,
coarctagdo e dilatacio da aorta sio as mais comuns. Essas anor-
malidades cardiacas contribuem para que esse grupo possua uma
alta morbi-mortalidade’.

Bondy et al. demonstrou, em estudo comparativo entre ECG
de 100 mulheres com ST e 100 mulheres normais, que as por-
tadoras da ST sio, significativamente, mais propensas a bloqueio
fascicular posterior esquerdo (p <0,005), aceleracio da condugio
AV (p <0,006) e anormalidades da onda T (p <0,006). O intervalo
PR foi significativamente menor (137 +/- 17 ms contra 158 +/-
18 ms, p <0,0001) e o intervalo QTc¢ significativamente maior
em mulheres com ST do que no grupo controle (423 +/- 19 ms
contra 397 +/- 18 ms, p <0,0001)".

Os autores relatam a seguir um caso de uma paciente com
sindrome de Turner com o histérico de anormalidades cardiovas-

culares que apresentou um bloqueio atrioventricular total.

RELATO DE CASO

Paciente de 51 anos, sexo feminino, branca, solteira, natural
e procedente de Goiania e portadora da sindrome de Turner foi
atendida com queixa de dispneia aos médios esforcos, palpitacio,
tonturas e mal-estar ha algumas semanas.

No interrogatério sintomatoldgico, relatou astenia, inapetén-
cia, fraqueza muscular, insOnia, pirose e sensacio de refluxo. Teve
diagnoéstico de sindrome de Turner aos 17 anos, depois de uma
cariotipagem motivada pelos caracteres fenotipicos sugestivos, a

qual demonstrou delecio completa de um dos cromossomos X.
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A paciente realizava acompanhamento cardiolégico irregular,
com diagnosticos prévios de disfungdes valvares (insuficiéncia mitral
e trictspide discretas e dupla lesdo adrtica, com insuficiéncia leve e
estenose moderada) e valva aértica bictspide. R eferia ainda ser tratada
para hipertensio, osteoporose, doenca do refluxo gastroesofagico e
hipotireoidismo, e usava regularmente reposi¢io hormonal. Estava em
uso de levotiroxina, acetato de noretisterona, estrogénios conjugados,
alendronato de s6dio, carbonato de cilcio + vitamina D3, omeprazol,
bromoprida, espironolactona, digoxina, carvedilol e diltiazen. Os trés
ultimos introduzidos sucessivamente motivados por queixa de pal-
pitacdo, sem documentacio de investigacio adequada para arritmia.
Negou outros sintomas e comorbidades, além das ja descritas.

No exame fisico, apresentava-se em bom estado geral, corada,
hidratada, acianética, anictérica; baixa estatura e pescoco alado
a ectoscopia. A ausculta cardiaca, bulhas normofonéticas, sopro
sistolico rude, mais audivel em foco adrtico, frequéncia cardiaca de
48 bpm e pressio arterial 120x70 mmHg. O aparelho respiratorio
nio apresentava alteracdes, com frequéncia de 18 ipm. O exame do
abdome era normal. Os membros sem edemas, com panturrilhas
livres, pulsos cheios e palpaveis e simétricos.

A eletrocardiografia mostrava bloqueio atrioventricular total
(BAVT) e a paciente ja trazia consigo um Holter de 24h realizado
pouco antes da internacio, que mostrava um BAVT, com frequéncia
cardiaca média de 37 bpm e minima de 27 bpm. Os batimentos em
bradicardia (frequéncia cardiaca menor que 60 bpm) representaram
99% dos batimentos registrados no periodo do exame. Diante da
bradiarritmia sintomatica, foi implantado marcapasso transvenoso
provisorio e suspenso o uso de digoxina, carvedilol e diltiazem.

A hipbtese inicial foi de BAVT iatrogénico, de origem medi-
camentosa, motivo pelo qual se manteve o marcapasso provisorio
por 72h com reavaliacdes periddicas de possivel reversio do
bloqueio. O eletrocardiograma realizado apds 72h da suspensio
das medicagdes e com marcapasso desligado poderia passar-se
por normal para um olhar menos minucioso que nio notasse a
morfologia atipica e varidvel da onda T (figura 1), que refletia a
sobreposi¢io de uma onda P. A variabilidade na morfologia de
T e no intervalo PR ja sugeriam tratar-se de dissociacio atrio-
ventricular completa em detrimento de um bloqueio de alto
grau (bloqueio atrioventricular tipo 2:1) e o teste com atropina
confirmou essa hipdtese, ja que com o aumento da frequéncia

de despolarizagio atrial a dissocia¢io ficou mais nitida (figura 2).

Figura 1 — Aparente ritmo sinusal. Note, no entanto, a discreta
variabilidade na morfologia da onda T.
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Figura 2 - Teste de atropina, com frequéncia atrial
aproximadamente duas vezes maior que a ventricular no
inicio do tracado (referentes ao 2°, 3° e 4° complexo QRS),
mimetizando sincronismo atrioventricular (ritmo sinusal)
e aumento da frequéncia atrial com injecao da droga e
consequente demonstra¢do da persisténcia do BAVT.

Afastada a causa medicamentosa, a paciente foi encaminhada
ao implante de marcapasso transvenoso dupla cimara definitivo.
Apbs a cirurgia, a paciente apresentou melhora dos sintomas, mas
seguia com dispneia aos esforcos e necessidade de uso de diuréticos
para controle do edema periférico. Foi reavaliada com ecocardio-
grafia bidimensional, que mostrou progressio da lesio em valva
adrtica (estenose grave) e piora da funcdo ventricular esquerda
quantificada pela fra¢io de eje¢io, além de dilatacio da cavidade
ventricular quando comparado com o Gltimo exame disponivel
(estenose moderada, fracdo de ejecio preservada). Apds discussio
com equipe de cardiologia e cirurgia cardiaca do hospital, foi
indicada cirurgia de troca valvar. A cineangiocoronariografia
pré-operatdria nio mostrou lesdes obstrutivas em coronarias. Foi
submetida a cirurgia de troca valvar com melhora da capacidade
funcional e segue em ritmo de marcapasso DDD.

DISCUSSAO

A maioria das gestacdes de fetos com caridtipo 45,X termina
fatalmente com abortos espontaneos9. Essa condi¢io ocorre em
aproximadamente 1:2.500 nascidos vivos com fendtipo feminino'?,
o correspondente a mais de 1.500.000 mulheres no mundo®.

Em estudo realizado na Inglaterra em 1986, Price observou
que a expectativa de vida nesta sindrome era menor que a da
populacio geral', grande parte em virtude das anomalias car-
diovasculares, sendo de menos de dez anos quando as pacientes
atingiam a idade de 40 anos, o que mostra uma sobrevida acima
da expectativa em nossa paciente’.

A incidéncia de doencas cardiacas e renais (duplicidade do
sistema coletor, rotagdo dos rins), as quais ocorrem em cerca de
40% das pacientes, tem se mostrado mais elevada nas doentes
com monossomia do cromossomo X, se comparada com as que
possuem somente alteracdes estruturais do cromossomo X'°.

As alteracoes cardiovasculares na ST podem ser divididas em

dois grupos: as cardiopatias congénitas e as adquiridas. As cardio-
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patias congénitas mais comuns acometem o coragio esquerdo e,
dentre elas, as mais frequentemente encontradas sio valva adrtica
bictspide e coarctagio da aorta, com prevaléncia de 14% a 34%, e
7% a 14%, respectivamente. Podem ser encontradas também diversas
outras alteracdes cardiacas, como prolapso de valva mitral, estenose
e insuficiéncia adrtica, distarbios de condugio, no qual esta incluso
o bloqueio atrioventricular total, ou a combinacio das alteracdes
mencionadas®. Desta forma, é recomendado que as pacientes com
sindrome de Turner sejam submetidas a exames cardiovasculares
regulares, incluindo triagem ja no diagnéstico e subsequentes pro-
cedimentos com intervalos definidos, como a avaliacio periddica
com ecocardiograma a cada trés a cinco anos, independente da
presenca identificada de alteracdes cardiovasculares'™ .

Especificamente em relacio ao bloqueio atrioventricular
apresentado, as principais causas relatadas na literatura sio doencas
fibrodegenerativas, intoxicac¢io digitalica, infec¢cio aguda, distarbio
eletrolitico, fase aguda do infarto do miocardio em parede inferior,
doenga de Chagas e pos-operatdrio de procedimento cirirgico
cardiaco'?. Vale lembrar a clissica relagio entre bloqueio atrio-
ventricular e doenca degenerativa da valva adrtica, geralmente
atribuida a distribui¢do da calcifica¢io na regido do anel valvar
e nd atrioventricular, estruturas intimamente relacionadas'®. No
presente caso, as alteracdes do sistema de condugio relacionadas
com a sindrome de Turner se associam a estenose adrtica pre-
disposta por uma valva bictspide como provaveis causas para o
bloqueio atrioventricular.

Visando uma redug¢io da morbimortalidade dentre as pacientes
com sindrome de Turner, ressalta-se a importancia do acompanha-
mento por uma equipe multiprofissional e a necessidade de um
monitoramento periddico visando tanto o acompanhamento das
doengas ja diagnosticadas quanto a pesquisa por novas condi¢des.
As alteracdes na condugio atrioventricular, apesar de raras, nio de-
vem ser esquecidas ou confundidas com as demais anormalidades
cardiacas mais comumente encontradas nesse grupo.

O presente caso nos mostra ainda que os avancos tecnologicos
da medicina (e mais especificamente da cardiologia e cirurgia
cardiaca para a paciente em questio) permitem a mudanca do
curso sombrio de condi¢des como as doengas cromossomicas,
aumentando a expectativa de vida para individuos que antes

estariam condenados a uma vida breve.
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