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Miocardiopatia Hipertrófica



Epidemiologia

Cardiomiopatia hipertrófica: 1 para cada 500 

adultos

Na infância não há dados mas é menos comum

Poucos dados com relação à morte súbita

Busca de fatores estratificadores de risco

Fatores de risco podem estar ausentes na criança

Morte súbita e cardiomiopatia hipertrófica

Wren, Christopher Sudden death in children and adolescents - Heart 2002; 88 (4): 426 - 31



J Am Coll Cardiol 45:697-704, 2005



Parada cardíaca

Arritmia ventricular

FA paroxística

BAVT

Rápida condução atrioventricular por via acessória

Isquemia miocárdica

Morte súbita e cardiomiopatia hipertrófica

Eur Heart J,  2001; 22 (4): 1397-9













Estratificação de risco

História familiar

História de TV sustentada ou parada cardíaca 

ressucitada 

Sintomas

Preditores ecocardiográficos

Resposta da PA ao teste de esforço

Holter – TVNS

Anormalidades genéticas

Morte súbita e cardiomiopatia hipertrófica

Eur Heart J,  2001; 22 (4): 1397-9



Risco de Morte súbita

 Pacientes com alto risco  CDI 

 Genes de alto risco  triagem genética

 Valor preditivo negativo alto (90%)  ausência de fator de risco 

identifica baixa probabilidade MS

 EEF  não é útilizado para predizer MS  - baixo valor preditivo

New England Journal of Medicine  - mar 2004



Fatores de Risco para MS

 Maiores-

PCR (FV)

 TVS espontânea

 Hist. Fam. MS

 Menores-

Síncope inexplicada

Parede VE > 30mm

PA anormal no esforço

 TVNS ( >120bpm)

 Obst. Microvascular

 Defeito Genético alto risco

¤  > 01 crit maior ou > 03 crit. menores  CDI
New England Journal of Medicine  - mar 2004









I IIa IIb

Estratificação de Risco TV/FV História fam MS

Síncope

Septo>30mm

TVNS

Hipotensão TE

Mutações de alto 

risco

Prevenção Primária - CDI Amiodarona

Prevenção Secundária CDI - -

Estratificação de risco miocardiopatia hipertrófica

Europace 2002; 4:3-18



Displasia arritmogênica do VD







Ventrículo 

Direito



Via de 

saída

Ventrículo 

Direito



ARRITMIA DE V.D.



Taquicardia ventricular



Áreas de fibrose ou gordura entremeadas com tecido sadio

Moffa PJ, Sanches PCR. Eletrocardiograma p.881-90









Onda epsilon

























TV idiopática de VD DAVD

História Familiar de MS Não •Frequentemente sim

Arritmias EV, TVNS, TVS

Em repouso ou exercício

•idem

Morfologia onda T T normais •T negativas V1 a V3

Duração do QRS Menor que 110 ms •Maior que 110 ms

Onda Epsilon ausente •Presente em 30%

Nadir S final QRS > 55 ms Raramente positivo •Positivo em mais que 95%

ECG AR normal •Geralmente anormal

Ecocardiograma normal •Aumento ou alterações do VD

Ventriculografia Geralmente normal •Aumento ou alterações do VD

RNM Geralmente normal •Aumento ou alterações do VD

Diagnóstico diferencial de Displasia arritmogênica do VD



TV idiopática de VD DAVD

Resposta à terapia Manobra vagal, 

adenosina Beta bloq, 

verapamil

•Sotalol, amiodarona com 

ou sem betabloqueadores

Ablação por cateter Geralmente curativa •Raramente curativa mas 

pode modificar o substrato 

e permitir melhor ação das 

drogas 

•Diferentes morfologias 

tendem a ocorrer

Diagnóstico diferencial de Displasia arritmogênica do VD



Critérios maiores Critérios menores

Anormalidades estruturais -Dilatação severa

Redução da FE VD com 

envolvimento leve ou ausênte 

do VE

Aneurisma localizado no VD ou 

áreas discinéticas

Severa dilatação segmentar do 

VD

Infiltração gordurosa

•Dilatação leve a mod do VD

•VD com hipocinesia regional

ECG Onda Epsilon em V1V2V3 •Potenciais tardios ECG AR

•T negativa V1 a V3 (>12 anos e 

ausência de BRD)

•TV do VD (morf tipo BRE em V1)

•EV frequentes no Holter

História Família História de DAVD confirmada 

por biopsia ou necropsia

- •HF de MS (abaixo 35) devido a 

suspeita de DAVD

•HS de DAVD realizado por este 

score

-

Diagnóstico de Displasia arritmogênica do VD

Europace 2002; 4:3-18



Estratificação de risco Displasia arritmogênica do ventrículo direito

I IIa IIb

Estratificação de Risco - •TV/FV

•Dilatação do VD

•Indutibilidade no EEF

•História familiar de 

MS

•Potenciais tardios + 

disfunção do VD

•TV

•Indutibilidade no 

EEF

Prevenção Primária - CDI •Medicações 

antiarrítmicas

Prevenção Secundária CDI - -

Europace 2002; 4:3-18



Síndrome de Brugada









Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3



Teste farmacológico

Tranformação em ECG tipo I

Monitorização de ECG

Material de ressucitação cardiopulmonar

Farmacos utilizados
Procainamida 10mg/kg em 10 minutos

Flecainida 2mg/kg em 10 minutos

Ajmalina 10 mg/kg em 10 minutos

Brasil opção: Propafenona 1 a 2 mg/kg em 20 minutos (sem 
validação)

Eur Heart J,  2001; 22 (4): 1397-9







ECG Brugada –V1- V3



Alto Risco

RR 6,4

Risco 

Intermediário

RR 2,1

Baixo Risco

10%

41%

49%

Risco População %

Síncope e ECG 

espontâneo

Padrão espontâneo do ECG

ECG de base  negativo com ou sem síncope



I IIa IIb

Estratificação de Risco TV/FV •História fam MS

•Síncope

•TV ou FV no estudo 

eletrofisiológico

Prevenção Primária CDI 

(em pacientes com 

síncope e TV) 

- •CDI ( em paciente 

assintomático 

indutivel no EEF)

Prevenção Secundária CDI - -

Estratificação de risco Síndrome de Brugada

Europace 2002; 4:3-18







Miocardio não compactado



Zurich (JACC 2000)

34 pacientes

65% NYHA I/II

62% referidos por ICC

12% por eco duvidoso

6% palpitação

Ocorrência familiar em 3 casos

JACC (2000) 36 – 2, 493 – 500



Variáveis Pacientes

Sexo Masc 25 pacientes (74%)

Idade diagn 42 ± 17 anos

Dor torácica 9 pacientes (26%)

Taquipnéia 27 pacientes (79%)

ICC NYHA I/II 22 pacientes (65%)

ICC NYHA III/IV 12 pacientes (35%)

ICC NYHA III/IV 12 pacientes (35%)

Anormalidades ECG 32 pacientes (94%)

FA 9 pacientes (26%)

BRD 4 pacientes (12%)

BRE 15 pacientes (44%)

Alteração rep 12 pacientes (35%)

JACC (2000) 36 – 2, 493 – 500



parede acometida

Septo basal

Antero basal

Basal lateral

Septo médio

Anterior

Inferior

lateral

Apex

JACC (2000) 36 – 2, 493 – 500

Miocardio não compactado



Variáveis Pacientes

ICC com Hospitalização 18 pacientes (53%)

Morte ICC 12 pacientes (35%)

Morte cardíaca súbita 4 pacientes (33%)

Síncope 6 pacientes (18%)

TX cardíaco 4 pacientes (12%)

ICC NYHA I/II 18 pacientes (53%)

ICC NYHA III/IV 16 pacientes (47%)

Taquicardia ventricular 14 pacientes (41%)

Fenômenos embólicos 8 pacientes (24%)

AVC 1 pacientes (3%)

AIT 6 pacientes (18%)

Infarto mesentérico 1 pacientes (3%)

TEP 3 pacientes (9%)

JACC (2000) 36 – 2, 493 – 500



















Síndrome do QT longo



Síndrome do QT longo congênito (LQTS):

• Doença rara com história de sincope recorrente e morte 
súbita 

• Primeira descrição em 1957 em uma família 
– desordem familiar autossômica recessiva e  menos comum 

(síndrome de Jervell e de Lange-Nielsen) 

• 1960 - forma mais comum e autossômica dominante a 
síndrome Romano-Ward 

Epidemiologia

• Síndrome de Romano-Ward - 1 de 5000 até 1 em 10000 
indivíduos

• Síndrome de JLN - 1,6 a 6 por milhão de indivíduos .

• Causa de 3 a 4 mil mortes de causa repentina em 
crianças e adultos jovens cada ano e associada a uma 
de mortalidade em 10 anos de 70%  



Anormalidades eletrocardiografica

QTc prolongado 

 O intervalo QT deve ser medido do inicio do QRS à extremidade final 
da onda T e ser calculado a média de 3-5 batimentos ;as ondas U 
devem ser incluídas na medida se forem grandes e unidas a onda T e 
deve ser ajustado para FC.

 Os ECGs de repetição são necessários quando a suspeita 

 QTc e onda T normal não exclui LQTS

 TDP é mais freqüente em QTc > 600ms

 Complexo QRS largo aceita-se que um QTc 500ms como longo   



Torsades de Pointes

 Sequência curto-longo-curto

 Taquicardia polimórfica associada ao intervalo QT 
longo

Dispersão de QT

 Esta aumentada nos pacientes LQTS (QTmax-
QTmin)

Sintomas

 Sentimento de palpitação ou “vibrar” são incomuns 
porque a TDP é muito rápida 

 Sincope





Pontuação

QTc

>480 ms

460 – 470 ms

450 ms (masculino)

3

2

1

Torsade pointes 2

Alternância de ondas T (TWA) 1

Baixa frequência cardíaca 0,5

Síncope

Com estresse

Sem estresse

Surdez congênita

2

1

0,5

Membros da familia com LQTS 1

Morte cardíaca inexplicada na família 

(imediatos) antes dos 30 anos

0,5

Critérios diagnósticos Síndrome do QT longo (Schwartz)

<1 = baixa probabilidade; 2-3 = probabilidade intermediária; >4 alta probabilidade
J Intern Med 2006; 259:39-47



LQT 3

(SCN5A)

INa

LQT 7

(SCN5A)

Ikl (kir 2.1)

Aumento de Ca

LQT 4

Ankirina B

INa

LQT 1 e LQT 5

IKs ( KCNQ1 + KCNE1)

LQT 2 e LQT 6

IKr ( KCNH2 + KCNE2)



LQTS 3







Alternancia de onda T no QT longo

Europ Paediatr Cardiol 8:28-36, 1972.





Curto  Longo Curto

Intervalo QT longo 

e onda T bizarra













Número de eventos dependente da FC e do QTc



Gatilho para eventos súbitos na LQTS

Circulation 103:89-95, 2001



JAMA 2004; 292:1341-1344 J Med Genet 2003; 40:141-145.



Circulation 113:783-790, 2006.



QTc Sexo Risco

LQT1 >= 500 ms

<500 ms

•Masculino e feminino •Alto (>50%)

•Baixo (<30%)

LQT2 >= 500 ms

<500 ms

•Masculino e feminino

•Feminino

•Masculino

•Alto (>50%)

•Intermediário (30 a 49%)

•Baixo (<30%)

LQT3 >= 500 ms

<500 ms

•Masculino 

•Feminino

•Masculino e Feminino

•Alto (>50%)

•Intermediário (30 a 49%)

•Intermediário (30 a 49%)

Probabilidade de primeiro evento cardíaco (síncope, parada 

cardíaca e morte súbita) baseado no diagnóstico do tipo de 

LQT



I IIa IIb

Estratificação de Risco •Torsade pointes/FV

•Parada cardíaca

•JLN

•LQT3

•QTc > 600 ms

•Evento cardíaco na 

infância

•Sindactilia + BAVT

•Alternância de T (TWA)

•Sexo Feminino

•História familiar de 

MS

•Aumento da 

dispersão do QT

Prevenção Primária • Suspender 

medicamentos que 

prolongam o QT

•Suspender atividade 

física

•Betabloqueadores

CDI •Denervação cardíaca

Prevenção Secundária •CDI

•Betabloqueadores

•Suspender 

medicamentos que 

prolongam o QT

•Suspender atividade 

física

- -

Estratificação de risco Síndrome do QT longo

Europace 2002; 4:3-18



www.qtdrugs.org



Síndrome do QT Curto



• Asoociado a FV, TV e fibrilação atrial

• Associação com morte súbita berço

• Mutação no gene KCNH2

• Alterações nos canais de K

– Redução na inativação da corrente de K

– Interferência na fase 2 do potencial de ação

– Encurtamento do QT

• PCR ocorre em repouso ou no estresse

• Tres formas clínicas

– SQT1, SQT2, SQT3

Síndrome do QT curto



Diagnóstico = QTc < 320 ms



Taquicardia ventricular 

catecolaminérgica





Heart Rhythm 2:1218-1223, 2005.




