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Síndrome do QT longo adquirido em paciente portadora  
de doença de Fahr
Acquired long QT syndrome in a patient with Fahr’s disease
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RESUMO

A síndrome do QT longo é uma doença caracterizada por um 
atraso na repolarização ventricular, que se manifesta como sín-
cope cardíaca até morte súbita. Alguns distúrbios hidroeletro-
líticos podem corresponder à forma adquirida da síndrome, 
como a hipocalcemia. A hipocalcemia pode ocorrer em função 
do hipoparatireoidismo, que, em um quadro crônico, pode 
determinar calcificação em núcleos da base no sistema nervoso 
central, caracterizando a doença de Fahr. Paciente ISC, sexo fe-
minino, 71 anos, referiu episódio de perda súbita da consciência 
associado a movimentos tônico-clônicos e relaxamento esfincte -
riano. Os achados do exame físico foram hipotensão arterial 
(80x60mmHg) e bradipsiquismo. Foi realizado eletrocardio-
grama, que mostrou alargamento do segmento QT, corrigido 
em 0,57’’ pela fórmula de Bazett. Na história pregressa, referiu 
tiroidectomia parcial à direita há 20 anos, hipotireoidismo e hi-
pertensão arterial. Fazia uso de quatro anti-hipertensivos e de 
um tireoestimulante. A análise da tomografia de crânio mostrou 
densos componentes calcificados nas regiões dos gânglios da 
base. A ultrassonografia de tireoide mostrou lobotomização à 
direita. O diagnóstico de hipoparatireoidismo foi suspeitado pelos 
sintomas de fadiga, sonolência, e sinais de Chvostek e Trousseau  
positivos, e confirmado por exames que demonstraram hipocal-
cemia significativa, hiperfosfatemia e níveis reduzidos de hor-
mônio paratireóideo. Por se tratar de um quadro insidioso, o 
diagnóstico de hipoparatireoidismo é pouco elucidado apenas 
pela clínica. Neste caso, o alargamento do QT foi imprescindí-
vel para esclarecer e tratar sua etiologia. Além disso, a doença de 

Fahr, apesar de rara, deve ser considerada diante de um paciente 
com hipoparatireoidismo e história clínica compatível.

Descritores: Síndrome do QT longo; Hipocalcemia; Doenças 
dos gânglios 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 Bazett’s 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.
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InTROdUçãO

A síndrome do QT longo (SQTL) é caracterizada por um 
atraso na repolarização ventricular e pelo consequente alarga-
mento do intervalo QT no eletrocardiograma (ECG).(1,2) Essa 
síndrome apresenta ampla variedade de manifestações clínicas, 
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desde síncope cardíaca até morte súbita, sendo causada por uma 
forma atípica de taquicardia ventricular polimórfica conheci-
da como torsade de pointes (TdP).(2) Sua etiologia varia entre a 
forma congênita (síndromes hereditárias e mutações em canais 
iônicos) e adquirida (Drogas, distúrbios hidroeletrolíticos e doen-
ças de base).(3) Dentre os distúrbios hidroeletrolíticos, as altera-
ções relacionadas ao cálcio merecem destaque, uma vez que esse 
íon está envolvido em diversos mecanismos neuromusculares. 
O metabolismo do cálcio é controlado pelas ações diretas e in-
diretas do paratormônio (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 cirúrgico, em cirurgias de tireoide, paratireoi-
de e neoplasias de cabeça e pescoço.(4) As manifestações clínicas 
da hipocalcemia aguda incluem espasmos musculares, tetania, 
parestesias e convulsões. O ECG pode mostrar alterações da 
repolarização ventricular e aumento do intervalo QT. O hipo-
paratireoidismo crônico pode também determinar calcificações 
em núcleos da base no sistema nervoso central, com consequen-
te sintomas extrapiramidais e retardo mental, caracterizando 
a doença de Fahr. Essa doença neuropsiquiátrica rara é caracte-
rizada por calcificação bilateral e simétrica dos gânglios basais, 
centro semi-oval e núcleo denteado do cerebelo.(5) Clinicamen-
te, pode se manifestar por alterações do movimento (tipicamen-
te uma síndrome rígido-hipocinética), demência subcortical e 
alterações do humor.(6)

RELATO dO CASO

Paciente ISC do sexo feminino, 71 anos, atendida em outu-
bro de 2012, referindo episódio de perda súbita da consciência 
com movimentos tônico-clônicos associados a relaxamento es-
fincteriano. Referia sonolência, labilidade emocional, humor 
deprimido e cefaleia há 1 mês. Os únicos achados ao exame 
físico foram hipotensão arterial sistêmica (80x60mmHg) e bra-
dipsiquismo. O ECG mostrou alargamento do segmento QT, 
corrigido em 0,57’’ pela fórmula de Bazett (Figura 1).

História pregressa com tiroidectomia parcial à direita há 20 
anos, hipotireoidismo e hipertensão arterial. Em uso de quatro 
anti-hipertensivos, sendo um inibidor do receptor de angiotensina 
II, três diuréticos de classes distintas e de um tireoestimulante. 

O eletroencefalograma, realizado em consulta prévia com 
neurologista, mostrou atividade irritativa frontotemporal à es-
querda, quando então fora indicado o uso de ácido valpróico 
300mg, topiramato 25mg e cloridrato de paroxetina 20mg, em 
posologias terapêuticas. A tomografia de crânio (TC) mostrou 
leve hipotenuação na substância branca periventricular, sem efeito 
de massa associada, além de densos componentes calcificados 
nas regiões dos gânglios da base (Figura 2).

A ultrassonografia de tireoide mostrou lobotomização à di -
reita e nódulo tireoidiano de 0,3cmx0,2cm à esquerda. A pun ção 
aspirativa por agulha fina (PAAF) do lobo tireoidiano esquerdo 
apresentou achados citológicos sugestivo de nódulo coloide 
(Bathesta categoria 2; benigno).

O diagnóstico de hipoparatireoidismo foi sugerido pelos si-
nais clínicos de Chvostek e Trousseau positivos, e confirmados 

laboratorialmente pelos seguintes exames bioquímicos: cálcio 
iônico 1,82mg/dL (valor de referência - VR: 4,7 a 5,28); fósforo 
9,3mg/dL (VR: 2,5 a 5,5); PTH 4,6pMol/L (VR: 40 a 100). 

Figura 2. Tomografia computadorizada de crânio com hipote-
nuação da substância branca periventricular, e densos compo-
nentes calcificados e simétricos nas regiões dos gânglios da base.

Figura 1. Eletrocardiograma de repouso, em 12 derivações, com 
ritmo sinusal (frequência cardíaca: 78bpm) e prolongamento do 
intervalo Qt (Qt corrigido: 0,57’’).
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Foram, então, iniciados carbonato de cálcio (700mg/dia) e 
cal  citriol (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 após o tratamento, a reavaliação laboratorial mos-
trou cálcio em 5,18mg/dL e de fósforo 3,1mg/dL. O QT corri-
gido em novo ECG foi de 0,48’’. 

Ao longo do acompanhamento apresentou melhora acen-
tua da na qualidade de vida, interação social e convivência fami-
liar, mantendo-se estável até o momento.

dISCUSSãO

A SQTL é caracterizada pelo aumento do intervalo QT, cor-
rigido pela frequência cardíaca por meio da fórmula de Bazett 
(QTc superior a 0,44s), podendo se apresentar clinicamente 
como síncope e morte súbita arrítmica. Varia entre as formas 
congênita e adquirida, sendo esta última associada à miocardio-
patias, alterações neurológicas, alterações do equilíbrio hidroele-
trolítico (hipocalemia e hipomagnesia), uso de drogas antiar rít mi-
cas, quinidina, fenotiazínicos e compostos tricíclicos.(1)

A paciente deste relato apresenta a forma adquirida da doen-
ça, no entanto, não se pode determinar uma etiologia única, pois 
fora constatada a hipocalcemia crônica, decorrente do hipopa-
ratireoidismo significativo, além do uso de múltiplos fármacos, 
que podem contribuir com o alargamento do QT.

A hipocalcemia é uma causa reconhecida de prolongamento 
do intervalo QT. Isso acontece via alargamento da fase de platô do 
potencial de ação cardíaco. Diante do distúrbio, os canais de 
íons cálcio permanecem abertos por um longo período, per-
mitindo um influxo tardio de cálcio e o início da formação de 
pós-potenciais de ação, que induzem a despolarização do miócito 
cardíaco, iniciando uma taquicardia e o fenômeno da reentrada.(2)

Entre as diversas causas de hipoparatireoidismo com hipo -
calcemia subsequente, a cirurgia de tireoide é sabidamente reco-
nhecida pelo risco inerente de retirada ou lesão das paratireoides.(2-4)

A hipocalcemia pós-tireoidectomia total (TT) deve ser con-
siderada permanente em pacientes que necessitam de reposição 
de cálcio após 1 ano de cirurgia.(3) O porcentual de pacientes ti -
reoidectomizados que desenvolveram hipocalcemia permanente 
foi inferior a 1,2% em dois estudos prospectivos.(3,4) Tais com-
plicações são, no período pós-cirúrgico, insidiosas e imperceptí-
veis na clínica, motivo pelo qual esses pacientes devem ser acom-

panhados. No caso apresentado, o diagnóstico só foi elucidado 
após 20 anos da cirurgia.

O distúrbio eletrolítico do cálcio de longa duração pode ori-
ginar pequenas áreas irregulares e discretas de calcificações, que 
podem ser vistas 3 a 5cm acima da sela túrcica na visão lateral do 
crânio, e 2 a 4cm da linha média na visão frontal. Lesões simi-
lares podem ocorrer no núcleo denteado e córtex cerebral. Em 
todas as localizações, as calcificações podem ser detectadas mais 
precocemente pela TC que pela radiografia convencional.(5)  
Nesse contexto, desperta interesse um tipo particular de calci-
ficação, que ocorre de maneira bilateral e simétrica no parên-
quima cerebral, acometendo predominantemente os gânglios da 
base, a qual é denominada por vários autores como doença de 
Fahr, em homenagem a Karl Theodor Fahr (1877-1945), pato-
logista alemão que publicou estudos anatomopatológicos, nos 
quais calcificações foram identificadas em pacientes com prová-
veis complicações do hipoparatireoidismo.(5,6)

A paciente descrita apresentava compatibilidade clínica com 
a doença de Fahr, apresentando sonolência, labilidade emocio-
nal, humor deprimido, cefaleia, bradipsiquismo e achados to-
mográficos compatíveis. 
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