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Resumo: Introdugéo: A desordem relacionada ao gene TANGO-2 foi descrita primariamente em 2016 com
relato de cerca de 20 casos no mundo. E caracterizada por hipotireocidismo, epilepsia, atraso de
desenvolvimento, risco de arritmia subita e crises de rabdomidlise. Descri¢éo do caso: NM, 8
anos, feminina, histéria de atraso do desenvolvimento neuropsicomotor, epilepsia e
hipotireoidismo. Apresenta crises episddicas de rabdomidlise desde os 6 anos, clinica de
astenia/parestesias, com melhora espontanea apds reducdo de creatinofosfoquinase (CPK).
Primeira internacdo em Unidade de Terapia Intensiva Pediétrica (UTIP) em novembro de 2018
por rabdomidlise, sem intercorréncia cardiaca (holter e ressonancia cardiaca normais).
Reinternacdo na UTIP em janeiro de 2019 por rabdomidlise (CPK 13.423U/L),
eletrocardiograma com inverséo de T e QRS intervalo QT alargados. Evolui com episodios de
taquicardia ventricular (TV) monomorfica e posterior parada cardiorrespiratéria (PCR) em
atividade elétrica sem pulso (AESP) por 12 minutos. Pés-PCR cursa com choque cardiogénico
refratario, gasometria arterial (GA) inicial registra acidose metabdlica importante e lactato 16.
Recebeu adrenalinag, levosimendan, vasopressina e amiodarona. Iniciou hemodiafiltracdo 10hs
pos-PCR por injuria renal aguda e manegjo de sobrecarga hidrica. Normalizacdo de GA e lactato
apos 24hs de tratamento. Indicado colocagéo de cardioversor implantado (CDI) antes da saida da
UTIP. Interna novamente apds 3 meses da alta hospitalar com registro de 7 episodios de TV
ocorridos em 24hs revertidos pelo CDI, sem evolugdo para choque cardiogénico. Discussdo: No
acompanhamento posterior a paciente confirmou o diagnéstico de TANGO-2. As arritmias
associadas a sindrome tem pouca resposta a drogas e alguns relatos de colocacédo de CDI, sendo
gue no caso relatado o dispositivo se mostrou essencial para 0 manejo da paciente. Conclusdo:
Apesar da escassez de dados na literatura a respeito da sindrome, 0 manejo tradicional de choque
cardiogénico e de arritmia na UTIP, associados a implantagdo do CDI, se mostraram
significativamente efetivos.
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