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Miocardiopatia Hipertrofica



Morte subita e cardiomiopatia hipertrofica

Epidemiologia

»Cardiomiopatia hipertréfica: 1 para cada 500
adultos

»Na infancia ndo ha dados mas é menos comum
»Poucos dados com relacdo a morte subita
»Busca de fatores estratificadores de risco
»Fatores de risco podem estar ausentes na crianga

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



J Am Coll Cardiol 45:697-704, 2005
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Morte subita e cardiomiopatia hipertrofica
Parada cardiaca

»Arritmia ventricular

»FA paroxistica

»BAVT

»Répida conducao atrioventricular por via acessoria

»lsquemia miocardica

Eur Heart J, 2001; 22 (4): 1397-9
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Diretrizes da Sociedade Brasileira de Cardiologia sobre
Analise e Emissio de Laudos Eletrocardiograficos (2009)

Diretrizes

13.4. Cardiomiopatia hipertrofica

Presenca de ondas Q rapidas e profundas em derivagoes
inferiores e/ou precordiais, em geral associadas a sobrecarga
ventricular esquerda e acompanhadas de alteragoes de ST-T.
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Morte subita e cardiomiopatia hipertrofica

» Estratificacao de risco

»Historia familiar

»Historia de TV sustentada ou parada cardiaca
ressucitada

»Sintomas

»Preditores ecocardiograficos
»Resposta da PA ao teste de esforco
»Holter — TVNS

»Anormalidades genéticas

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



Risco de Morte subita

» Pacientes com alto risco —» CDI
» Genes de alto risco — triagem genética

» Valor preditivo negativo alto (90%) —» auséncia de fator de risco
identifica baixa probabilidade MS

» EEF — nao é utilizado para predizer MS - baixo valor preditivo

New England Journal of Medicine - mar 2004



Fatores de Risco para MS

» Maiores-
» PCR (FV)
» TVS espontanea
» Hist. Fam. MS
» Menores-
» Sincope inexplicada
» Parede VE > 30mm
» PA anormal no esforcgo
» TVNS (>120bpm)
» Obst. Microvascular
» Defeito Genético alto risco

o > 01 crit maior ou > 03 crit. menores —>» CDl

New England Journal of Medicine - mar 2004
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Estratificacdo de risco miocardiopatia hipertrofica

I lla l1b
Estratificacédo de Risco TVIFV Historia fam MS Mutacdes de alto
Sincope risco
Septo>30mm
TVNS

Hipotenséo TE
Prevencéo Priméria - CDI Amiodarona
Prevencao Secundaria CDI - -

Europace 2002; 4:3-18



Displasia arritmogénica do VD
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ARRITMIA DE V.D.
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Areas de fibrose ou gordura entremeadas com tecido sadio

Area de fibrose

Moffa PJ, Sanches PCR. Eletrocardiograma p.881-90
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Diagnostico diferencial de Displasia arritmogénica do VD

TV idiopaticade VD DAVD
Histdria Familiar de MS Néao *Frequentemente sim
Arritmias EV, TVNS, TVS sidem

Em repouso ou exercicio

Morfologiaonda T T normais T negativas V1 a V3
Duracédo 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 alteragdes do VD
Ventriculografia Geralmente normal Aumento ou alteragdes do VD

RNM Geralmente normal Aumento ou alteracdes do VD




Diagnostico diferencial de Displasia arritmogénica do VD

TV idiopatica de VD

DAVD

Resposta a terapia

Manobra vagal,
adenosina Beta bloq,
verapamil

«Sotalol, amiodarona com
ou sem betabloqueadores

Ablacéao por cateter

Geralmente curativa

Raramente curativa mas
pode modificar o substrato
e permitir melhor acao das

drogas

Diferentes morfologias
tendem a ocorrer




Diagnostico de Displasia arritmogénica do VD

Critérios maiores

Critérios menores

Anormalidades estruturais

-Dilatacéo severa

Reducé&o da FE VD com
envolvimento leve ou ausénte
do VE

Aneurisma localizado no VD ou
areas discinéticas

Severa dilatagédo segmentar do
VD

Infiltracdo gordurosa

*Dilatacéao leve a mod do VD
*VD com hipocinesia regional

ECG

Onda Epsilon em V1Vv2V3

*Potenciais tardios ECG AR

T negativa V1 a V3 (>12 anos e
auséncia de BRD)

*TV do VD (morf tipo BRE em V1)
*EV frequentes no Holter

Histdoria Familia

Histéria de DAVD confirmada
por biopsia ou necropsia

*HF de MS (abaixo 35) devido a
suspeita de DAVD

*HS de DAVD realizado por este
score

Europace 2002; 4:3-18




Estratificacdo de risco Displasia arritmogénica do ventriculo direito

lla

l1b

Estratificacdo de Risco

*TVIFV
*Dilatacédo do VD
*Indutibilidade no EEF

*Historia familiar de
MS

*Potenciais tardios +
disfuncéo do VD
TV
*Indutibilidade no
EEF

Prevencéo Priméria

CDI

*Medicacdes
antiarritmicas

Prevencdo Secundaria

CDI

Europace 2002; 4:3-18



Sindrome de Brugada



13.19. Sindrome de Brugada®*

Trata-se de um distlrbio dos canais idnicos e caracteriza-se
por elevagio do ponto ) nas derivagoes V1 e V2, associado
a alta incidéncia de morte sabita em pacientes de coragao

estruturalmente normal.

a) Padrdo tipo 1 - Elevagao em clpula pelo menos 2 mm
seguido de inversio de onda T;

b) Padrao tipo 2 - Elevagao em sela com apice = 2 mme
base dasela = 1T mm;

c) Padrao tipo 3 - Elevagao em sela inferiora T mm.
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Teste farmacologico

»Tranformacao em ECG tipo |
»Monitorizacao de ECG
»Material de ressucitacao cardiopulmonar

»Farmacos utilizados
» Procainamida 10mg/kg em 10 minutos
» Flecainida 2mg/kg em 10 minutos
»Ajmalina 10 mg/kg em 10 minutos

» Brasil opcao: Propafenona 1 a 2 mg/kg em 20 minutos (sem
validacao)

Eur Heart J, 2001; 22 (4): 1397-9
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ECG basal ECG apos pfova farmacolégica



1.04.
0.9
0.8+
0.7
0.6+
0.5-
0.4
0.3
0.24
0.14

Liberdade de MS ou FV

AAD ECG

ECGanormalespontaneo

P«.0001

0.0
0

>

1.00q,

0.754

0.50+

0.254

Liberdade de MS ou FV

0.00

12 24 36 48 60 72 84

Follow-up em meses

Auséncia de sincope

Sincope

70 12 24 36 48 60 72 84 96108120

@

Follow-up em meses

Liberdade de MS ou FV

O

1.009:

0.754

0.504

0.254

0.00+

TV n&o indutivel

TV indutivel

0 12 24 36 48 60 72 84 96108120

Follow-up em meses



ECG Brugada -V1- V3
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V2
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Risco Populacéo %

Alto Risco 10%

RR 6,4

Sincope e ECG
espontaneo

Risco

0]
Intermedidario 41%

RR 2,1 Padrao espontaneo do ECG

Baixo Risco 49%

ECG de base negativo com ou sem sincope




Estratificacdo de risco Sindrome de Brugada

I lla l1b
Estratificacédo de Risco TVIFV *Histdéria fam MS *TV ou FV no estudo
*Sincope eletrofisioldgico
Prevencao Primaria CDI - *CDI (em paciente

(em pacientes com
sincope e TV)

assintomatico
indutivel no EEF)

Prevencéo Secundaria

CDI

Europace 2002; 4:3-18



Diagnostic coved-
type | Brugada ECG

l—l—l

Symptomatic .
(V);% gy ncope) Asymptomatic
H *
ICD implantation Spontaneous ECG normal at
diagnostic ECG baseline
VF inducible VF not inducible

L ICD Follow-up J

implantation



Conditions That Mimic Brugada Syndrome

Causes of ST-segment elevation other than Brugada syndrome
Acute myocardial ischemia or infarction®
Right ventricular ischemia or infarction®
Early repolarization®
Arrhythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy®
Long-QT syndrome type 3°
Prinzmetal’s variant angina®
Acute pericarditis/myocarditis®
Friedreich's ataxia™
Duchenne muscular dystrophy'®
Hypercalcemia/vitamin D intoxication™
Hyperkalemia™
Mediastinal tumor compressing right ventricular outflow tract'®
Acute pulmonary thromboembolism'™
Acute cholecystitis™
Transthoracic cardioversion'
Myotonic dystrophy type 12°
Chagas disease®
Pectus excavatum?
Hemopericardium?®®
Hypothermia®*
Vomiting®




Miocardio nao compactado



Zurich (JACC 2000)

» 34 pacientes

»65% NYHA /Il

»62% referidos por ICC

»12% por eco duvidoso

» 6% palpitacao

»Qcorréncia familiar em 3 casos

JACC (2000) 36 — 2, 493 - 500



Variaveis Pacientes
Sexo Masc 25 pacientes (74%)
Idade diagn 42 + 17 anos
Dor toracica 9 pacientes (26%)
Taquipnéia 27 pacientes (79%)
ICC NYHA I/ 22 pacientes (65%)

ICC NYHA IV 12 pacientes (35%)
ICC NYHA 1lI/IV 12 pacientes (35%)
Anormalidades ECG 32 pacientes (94%)
FA 9 pacientes (26%)

BRD 4 pacientes (12%)

BRE 15 pacientes (44%)
Alteracao rep 12 pacientes (35%)

JACC (2000) 36 — 2, 493 - 500



Miocardio nao compactado

[J Septo basal
B Antero basal
M Basal lateral
[ Septo medio
B Anterior

H Inferior

M lateral

1 Apex

parede acometida

JACC (2000) 36 — 2, 493 - 500



Variaveis

Pacientes

ICC com Hospitalizacéo

18 pacientes (53%)

Morte ICC

12 pacientes (35%)

Morte cardiaca subita

4 pacientes (33%)

Sincope

6 pacientes (18%)

TX cardiaco

4 pacientes (12%)

ICC NYHA I/II

18 pacientes (53%)

ICC NYHA llI/IV

16 pacientes (47%)

Taquicardia ventricular

14 pacientes (41%)

Fendbmenos embodlicos

8 pacientes (24%)

AVC

1 pacientes (3%)

AlIT

6 pacientes (18%)

Infarto mesentérico

1 pacientes (3%)

TEP

3 pacientes (9%)

JACC (2000) 36 — 2, 493 - 500



Clinical and Demographic Characteristics of Patients With Noncompaction of the Ventricular Myocardium

Chin et al®*  Ritter et al'  Iehida et a®  Oechelin et al®  Stollberger et al®

Patierts, n 8 17 27 M 62
Males, % Ba g2 ) L] ]
Median age at diagnosis 7 45 5 40 50 (mean)
Age range, 0910 225 18 to 71 0to15 16 to 71 18 o 75
Follow-up, v =5 =0 =17 =11 =R
Facial dysmorphism, % a8 I 33 0
Familial aceumence, % =l 12 44 18
Localization of noncompacted sagments, %
Apex a8
Infierior | g

eral wall
Abnormal ECG, %
Bundla branch block, %
Wolff-Parkinson-White syndrome, %
Ventricular tachycardia, % a8 47 1 H
Atrial fibrillation, %

migctolic dysfunction, %

Congestive heart failure, % 73
Systemic embolism, % a8 24 1] 21
Pulmaonary embalism, % 0 7 9
Ventricular thrombi, % 25 &) 0 g
Heart transplantation, % ] 12 a4 12
Meuromuscular disorders, % a24
Decaased, % a8 a7 7 a5

sudden death, % 13 18 ] 18

“Left ventricular dntraventriculan conduction defects.

tFractional shortening == 24%.

f0ne patient was a candidate for haart transplantation.

&Thirfeen patients were not imestigated for neuromuscular disorders,
Adapted from Rigopoulous et al,® with permission from S. Karger AG, Basal,
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) 10:17:24 am

3V2¢ S8Hz
160mm
ECHO

General

63dB T1/+1/0/4
Gain= ~6dB a=2

7:01:52

" HR= 43bpm



7:43:15 am

3VZe 15Hz
H3SMHz 160mm
ECHO

General

VW/=-1/ O/V:A

1/2
CD Gain = 50
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' EXEMPLOS DE BOG
Nome: MASINI,LETICIA CRISTINI
1D: 35.360

Data: 03-01-06

Depressdo do ST
Canal(im) 3 -9, 7 mm
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Sindrome do QT longo



Sindrome do QT longo congénito (LQTS):

 Doenca rara com historia de sincope recorrente e morte
subita
* Primeira descricdo em 1957 em uma familia

— desordem familiar autossdmica recessiva e menos comum
(sindrome de Jervell e de Lange-Nielsen)

e 1960 - forma mais comum e autossdmica dominante a
sindrome Romano-Ward

Epidemiologia

« Sindrome de Romano-Ward - 1 de 5000 até 1 em 10000
individuos

« Sindrome de JLN - 1,6 a 6 por milhao de individuos .

« Causade 3 a4 mil mortes de causa repentina em
criancas e adultos jovens cada ano e associada a uma
de mortalidade em 10 anos de 70%



Anormalidades eletrocardiografica

QTc prolongado

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

» Os ECGs de repeticao sao necessarios quando a suspeita
» QTc eonda T normal ndo exclui LQTS
» TDP é mais frequente em QTc > 600ms

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



Torsades de Pointes

» Sequéncia curto-longo-curto

» Taquicardia polimorfica associada ao intervalo QT
longo

Dispersao de QT

» Esta aumentada nos pacientes LQTS (QTmax-
QTmin)

Sintomas

» Sentimento de palpitacao ou “vibrar” sao incomuns
porque a TDP & muito rapida

» Sincope



TABLE 1. CGenetics of Long OT Syndrome (LQTS)

Chromosome

Percent of

LOTS Type Giene Locus lon Channel Effects LOTS
Autosomal-dominant
(Romano-Ward)
LTI (1991 KCNQI (KVLOTI) [1pl35 ae-subunit of fy, "2 50%
LQT2 (1994) KCNH2 (HERG) T035-36 aesubunit of . I 4%
LQT3 (1994) SCNSA p21-24 a-subunit of fy, hy 145
LQT4 (1995) Ankyrin-B 492527 bte hy! <%
LOTS (1997) KCNE! {minK | g2 222 B-subunit of Iy, "2 <%
LQTG (1999) KCNE2 (MiRPI) Aq21-222  Pesubunit of f, Iy, <1%
LQTT (2001) KCNI2 [Tgd3 Teiza b e <%
Autosomal-recessive ( Jervell
and Lange-Nielsen)
JLNI (1997) KCNQI(KVLQT1)  1Iplss astbunitof I, | L, <1
JLN2 (1997) KCNE! {munK | Aq221-222  Pesubunit of I, } L, <1%




Critérios diagnosticos Sindrome do QT longo (Schwartz)

Pontuacao

QTc

>480 ms 3

460 - 470 ms 2

450 ms (masculino) 1
Torsade pointes 2
Alternancia de ondas T (TWA)
Baixa frequéncia cardiaca 0,5
Sincope

Com estresse 2

Sem estresse 1

Surdez congénita 0,5
Membros da familia com LQTS 1
Morte cardiaca inexplicada na familia 0,5

(imediatos) antes dos 30 anos

<1 = baixa probabilidade; 2-3 = probabilidade intermediaria; >4 alta probabilidade

J Intern Med 2006; 259:39-47
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SINDROME DE QT PROLONGADO
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Alternancia de onda T no QT longo
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Europ Paediatr Cardiol 8:28-36, 1972.
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NUmero de eventos dependente da FC e do QTc
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Gatilho para eventos subitos na LOTS

100

80 -

60 -

40 -

20 -

75%

15%

LQT1
(n=52)

[ Exercicio
[ Emocéao

O Sono ou outra forma de repouso

80%

63%

37%

\ 15%

5%

F
LQT2 LQT3
(n=38) (n=20)

Circulation 103:89-95, 2001



Recorréncia de eventos com Beta- bloqueadores
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JAMA 2004: 292:1341-1344 J Med Genet 2003; 40:141-145.
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Probabilidade de primeiro evento cardiaco (sincope, parada
cardiaca e morte subita) baseado no diagnostico do tipo de

LQT
QTc Sexo Risco
l LQT1 >= 500 ms *Masculino e feminino *Alto (>50%)
<500 ms *Baixo (<30%)
LQT2 >= 500 ms *Masculino e feminino *Alto (>50%)
<500 ms *Feminino sIntermediario (30 a 49%)
*Masculino *Baixo (<30%)
LQT3 >= 500 ms *Masculino *Alto (>50%)
*Feminino sIntermediario (30 a 49%)
<500 ms *Masculino e Feminino *Intermediario (30 a 49%)




Estratificacdo de risco Sindrome do QT longo

lla

b

Estratificacéo de Risco

*Torsade pointes/FV
-Parada cardiaca
*JLN
LQT3

*QTc > 600 ms
*Evento cardiaco na
infancia
Sindactilia + BAVT
*Alternancia de T (TWA)
*Sexo Feminino

*Historia familiar de
MS

«Aumento da
disperséao do QT

Prevencéo Primaria

» Suspender
medicamentos que
prolongam o QT
*Suspender atividade
fisica
*Betabloqueadores

CDI

*Denervacéao cardiaca

Prevencédo Secundaria

-CDI
*Betabloqueadores

*Suspender
medicamentos que
prolongam o QT

*Suspender atividade
fisica

Europace 2002; 4:3-18



TABLE 4. Potential of Drugs to Cause Torsades de Pointes by Expert Opinion

Drrugs With
Risk of TDP*

Drugs With Possible
Risk of TDP'

Dirugs to Be Avoided by
Congenital LOTS (also
include A and B)?

Drugs Unlikely to Cause TP

Amiodarone Alfuzosin Albuterol Amitriptyline
Arsenic trioxide Amantadine Atomoxetine Amoxapine
Bepridil Azithromyein Cocaine Aompicillin
Chlorpromazine Chloral hydrate Dobutamine Ciprofloxacin
Cisapride Drolasetron Dopamine Clomipramine
Clarithroniycin Felbamate Ephedrine Dresipramine
Dhisopyramide Flecainide Epinephrine Droxepin
Dofetilide Foscarnet Fenfluramine Fluconazole
Domperidone Fosphenytoin Isoprotersnol Fluoxetine
Croperidol Gatifloxacin Lewval buterol Galantamine
Eryvthromycin Granisetron Metaproterenol Imipramine
Halofantrine Indapamide Midodrine Itraconazole
Haloperidol Isradipine Morepinephrine Ketoconazole
Ibutilide Levofloxacin Phentermine Mexiletine
Levomethadyl Lithium Phenylephrine Morriptyline
MMesoridazine MoexiprilHCTZ Phenylpropanclamine Paroxetine
Methadone Moxdfloxacin Pseudoephedrine Prowiptyline
Pentamidine Micardipine Ritodrine Sertraline
Pimozide Ocirectide Sibutramine Trimethoprim—sulfamethoxazole
Procainamide Ondansetron Terbutaline Trimipraniine
Cainidine Cuetiapine
Sotalol Risperidone
Sparfloxacin Salmeterol
Thicridazine Tacrolimus

Tamosxifen www.qtdrugs.org

Telithromycin

Tizanidine

Wardenafil

Wenlafaxine

Woriconazole

Fiprasidone

Adapted from Website of The Ulniversity of Health Sciences Center (http:fararer qtdrugs. ore’) with permission.

*Diugs that are gernerally accepted by authorities to have a nsk of causing torsades de pointes.

TDhrugs that in some reports could be associated with torsades de pointes but at this time lack substantial evidence for causing tomades de pointes.

IChrugs to be avoided for use in patients with diagnossd or suspected congenital long QT syndrome. (Drugs on first 2 lists are also inchaded hers=.)

*Chrugs that. in some reports, have been weakly associated with torsades de pointes but that. when used in usual dosages. are unlikely to be a nsk for torsades
de pointes.




Sindrome do QT Curto



Sindrome do QT curto

Asoociado a FV, TV e fibrilacao atrial
Associacao com morte subita berco
Mutacao no gene KCNH2

AlteracOes nos canais de K

— Reducao na inativacao da corrente de K

— Interferéncia na fase 2 do potencial de acéao
— Encurtamento do QT

PCR ocorre em repouso ou no estresse

Tres formas clinicas
— SQT1, SQT2, SQT3



Diagnodstico = QTc < 320 ms




Taquicardia ventricular
catecolaminérgica



Diretrizes da Sociedade Brasileira de Cardiologia sobre
Andlise e Emissido de Laudos Eletrocardiogrificos (2009)

Diretrizes

5.4.5. Taquicardia bidirecional’®

Trata-se de taquicardia de origem ventricular que, ao
conduzir-se para o ventriculo, apresenta um sistema de
condugao com o ramo direito bloqueado constantemente
e as divisoes anterossuperior e posteroinferior do ramo
esquerdo bloqueadas alternadamente, batimento a
batimento. Eletrocardiograficamente, um batimento com
QRS positivo e outro com QRS negativo se alternam
sucessivamente, dando aspecto bidirecional. Esta
arritmia se relaciona a quadros de intoxicagao digitalica,
doenga miocardica grave por cardiomiopatia avangada
e doenga sem cardiopatia estrutural, como a taquicardia
catecolaminérgica familiar.



Mutacao ANK2

Repouso 4 4 q

Exercicio
A
Mutacédo KCNJ2
Repouso ‘J\/\J\/\AA/\
Exercicio
B

Heart Rhythm 2:1218-1223, 2005.
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