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Introdugao

Universidade Federal Fluminense (UFF), Niterdi, RJ.
Kearns-Sayre é uma sindrome rara, relacionada a alteragbes mitocondriais, que possui uma triade
classica composta por oftalmoplegia externa, retinose pigmentar e bloqueios cardiacos. Inicialmente, a
sindrome foi descrita na década de 1950 e a ocorréncia de envolvimento cardiaco estd estimada em
aproximadamente 60% dos casos, com disturbios de condugdo intraventricular sendo os mais comuns.
Relatamos o caso de uma paciente que teve seu diagndstico sindromico feito aos 25 anos de idade.

Relato do caso

Paciente feminina, 58 anos, internada devido a quadros de lipotimias de inicio recente. E portadora da
Sindrome de Kearns-Sayre, diagnosticada ha mais de 30 anos, com acometimento do sistema de
conducdo cardiaco, inicialmente com bloqueio de ramo esquerdo e bloqueio divisional antero-superior
esquerdo. E portadora de marcapasso definitivo desde 1995, quando evoluiu para bloqueio
atrioventricular total com sincopes. Como comorbidades, possui hipertensdo arterial controlada. Ao
exame fisico, paciente possuia facies sindromica, com passado de correcdo de ptose palpebral,
eupneica, normotensa, FC 70 bpm. Pulsos periféricos amplos e simétricos, ausculta pulmonar limpa,
ausculta cardiaca com ritmo regular em 2 tempos, sem sopros, com membros inferiores livres de
edema. ECG evidenciando bloqueio de ramo esquerdo e bloqueio atrioventricular total(BAVT).
Ecocardiograma transtoracico mostrava disfuncdo sistélica do VE leve, com fracdo de ejecdo por
Simpson estimada em 53%. Avaliagdo do marcapasso detectou esgotamento da unidade geradora,
sendo realizada a sua troca sem intercorréncias, com indicacdo de acompanhamento regular com

Fonte: Arq Bras Cardiol, volume 67 (n°2), 107-108, 1996

Sabe-se que as anormalidades de condu¢do cardiaca na Sindrome de Kearns-Sayre envolvem
tipicamente a porgao distal do feixe de His e a por¢do inicial de seus ramos. Neste caso, os disturbios
de conducgdo intraventricular da paciente precederam o BAVT com sintomatologia e foi necessario
implante de marcapasso definitivo dupla camara. Manter acompanhamento regular do dispositivo é
essencial para evitar esgotamento da sua unidade geradora e o retorno da sintomatologia, visto que o
BAVT é fator progndstico desta sindrome, com causa mortis estimada em cerca de 20% dos doentes.
Assim sendo, encaminhar pacientes sindrémicos para melhor avaliagao do ritmo cardiaco e presenca
de BAVT é recomendado e manter acompanhamento regular dos pacientes ja tratados com
dispositivos tipo marcapasso é necessario. Este caso de sindrome rara com acometimento
cardiolégico mostra quao essencial é conhecer a doenca, suas complicagGes e integrar especialidades
médicas no cuidado continuo do doente. dudaalvares@yahoo.com.br

Figuras A — Paciente do relato em publicagdo dos Arquivos Brasileiros de Cardiologia em 1996 e na internagdo em 2020 ; B — Radiografia
de térax em PA apds troca do gerador de marcapasso definitivo ; C — Ecocardiograma transtoracico que evidenviou leve aumento atrial
esquerdo e leve disfungdo distdlica global do VE em repouso, além dos cabos de marcapasso em cavidades direitas.




