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Introducéo: o blogqueio atrioventricular (BAV) familiar progressivo € uma
doenca hereditaria, autossdmica dominante, descrita inicialmente em 1977,
gue afeta o tecido de conducéo cardiaco, com poucos casos relatados na
literatura. Caracterizada por mutacdes nos genes SCN5A (canais de sédio) e
TRPM4 (canal catidnico), culminando em graus variados de bloqueio. No tipo
I, 0 BAV tem origem no sistema de condugéo infranodal e no tipo Il no n6
atrioventricular. Caso: Mulher, 27 anos, sem comorbidades, com queixa de
dispneia progressiva e palpitagfes ha 7 meses. Apresentou também
episodios recentes de sincope sem prédromos. Possuia multiplos familiares
com histéria de implante de marcapasso com idade entre 25 e 37 anos
(figura), além de eletrocardiogramas (ECG) com graus variaveis de BAV,
blogueio de ramo direito (BRD) e divisional antero-superior (BDAS). O ECG
de repouso revelou ritmo sinusal com BRD e BDAS, e o ecocardiograma
transtoracico ndo mostrou alteragfes estruturais. Realizado Holter 24h, que
documentou episodios de BAV 2° tipo Il com correlag@o sintomatica. Em
seguida, foi submetida a implante de marcapasso definitivo DDD, evoluindo
com melhora dos sintomas e permanecendo em acompanhamento
ambulatorial. Conclusé&o: No BAV familiar progressivo tipo | h4 um
comprometimento principalmente do ramo direito e dos feixes anterior e/ou
posterior esquerdos, com eventual progressao para BAV total com QRS largo.
A entidade deve ser suspeitada quando houver histéria de multiplos implantes
de marcapasso em individuos jovens de uma mesma familia. A auséncia de
doenca estrutural cardiaca associada aos disturbios de conducgéo descritos
reforcam a possibilidade diagnoéstica.



