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INTRODUCAO

 Definicao e classificacao: comitées de especialistas sob os
auspicios da AHA

 Conjunto heterogéneo de doencas do miocardio, associadas com
disfuncao mecanica e/ou eletrica.

« Dilatacao e/ou hipertrofia ventricular
 Morte cardiovascular ouinsuficiéncia cardiaca progressiva
- Classificacao: primarias e secundarias
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Tabela 2. Classificag@o das cardiomiopatias secundarias, segundo

a American Heart Assoclation®

Infiltrativas Amiloidose, doenca de Gaucher, doenca de Hunter

Deposito Hemocromatose, doenca de Fabry, doenca de depdsito de
glicogéncio, doenca de Niemannick

Toxicas Drogas, metais pesados, agentes quimicos

Endomiocardicas Endomiocardiofibrose, sindrome hipereosinofilica
{endocardite de Loeffler)

Tabela |. Classificagdo das cardiomiopatias (CMP) primsrias, Inflamatorias Sarcoidose
segundo a American Heart Assoclation? (granulomatosas)
Endocrinas Diabete melito, hipertirecidismo, hipotireoidismao,
hiperparatireoidismo, feccromocitoma, acromegalia

Genéticas CMP hipertrofica, CMIP/displasia arritmaogénica do veniriculo
direito, miocardio nao compactado, doenca do sistema de

condugdo, miopatias mitocondrials, canalopatias Cardiofaciais Sindrome de Noonan, lentiginosis
Mistas CMP dilatada, CMP restritiva priméria nao hipertréfica Neuromusculares; Ataxia de Friedreich, distrofia muscular de Duchenne-Becke,
Adquiridas  miocardites, CMP de estresse |“Tako-Tsubo®), CMP periparto, i distrofia muscular de Emery Dreffuss, distrofia miotanica,

newrofibromatose, esclernse tuberosa

taquicardiomiopatia, CMP alcodlica

Deficiéncia Beribéri, pelagra, escorbuto, selénio, camiting, Kwashiorkor
nutricional

Auto-imunes,’ Lapus entematoso sistémico, dermatomiosite, artrite
colagenoses reumatdide, escleroderma, poliarterite nodosa
Desequilibrio

hidroeletrolitico

Terapia Antraciclinas, ciclofosfamida, radiacio

antitumoral




CARDIOMIOPATIAS DILATADAS (CMD)

» Cardiomiopatia Dilatada Primaria
» Cardiomiopatia periparto
 Doenca cardiaca do Beribéri
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CARDIOMIOPATIA DILATADA PRIMARIA

- Aumento da camara ventricular e disfuncao sistolica do VE,
evidenciados pelo ecocardiograma

* Forma genetlca/famlllar e forma esporadica = miocardiopatia
primaria mista

* Prognoastico e histdria natural variaveis

- Diagnostico feito geralmente com a investigacao de paciente
comlIC

* Rastreamento dos familiares
* Indefinicao da etiologia = impossibilita tratamento especifico
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CARDIOMIOPATIA PERIPARTO

A CMPP @ uma CMD rara e potencialmente fatal, de causa
desconhecida, que ocorre no periodo periparto em mulheres
sem cardiopatia prévia

* Possiveis causas: miocardite, resposta imunologica anormal a
gestagao, resposta mal-adaptada aos estresses hemodinamicos
da gestacdo, citocinas ativadas por estresse e tocolise
prolongada

 Apresentacao clinica =1C e fracdo de ejecao reduzida

* Tratamento = IC + cuidados com a acao sobre feto e reducao
abrupta da PA
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DOENCA CARDIACA DO BERIBERI

* Beribéri: doenca causada por deficiéncia de tiamina (vitamina B1)
grave e persistente por, pelo menos, 3 meses

» Tiamina: vitamina hidrossolyvel essencial para a formacao de tiamina
pirofosfato, que e indispensavel para o metabolismo dos carboidratos

 Baixa ingestao de tiamina e elevada concentragao de carboidratos na
dieta - etilistas

- 0 diagnostico deve ser suspeitado no paciente de risco para a
deficiencia de tiamina e que se apresenta com |C de alto debito

* Tratamento: suplementacao da tiamina

* Atencao! Pacientes em uso cronico de Furosemida em altas doses
podem apresentar deficiencia nao diagnosticada de tiamina
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MIOCARDITES

 Doenca inflamatoria do miocardio com disfuncao ventricular,
caracterizada por processo inflamatorio e lesao miocardica na
auséncia de isquemia;

* Etiologia: infecciosa ou reacao de hipersensibilidade;

« Apresentacao aguda ou cronica

 Acometimento focal ou difuso

» Associadas a10% dos casos de miocardiopatia dilatada.
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MIOCARDITES

* Etiologia: * Patogenia:
e Coxsackie B’ ° AUtOimunidade:
. Parvovirus B19: « Mimetismo antigénico.
 Herpes virus humano 6; . ClaSSifica(}aO
o Enterovfrus: e Criterios de Dallas:
: _ » Ativa;
Epsteln'—Bal.’r, . Limitrofe
* Adenovirus; - Infiltrado inflamatério:
* Citomegalovirus; . Linfocitica:
o Trypanosoma cruzi: » Células gigantes;

o Hlv* ° Eosiofl'lica.




MIOCARDITES

e Quadro clinico:

Varia de forma assintomatica até
choque cardiogeénico;

Inicio subito de insuficiéncia
cardiaca ou arritmia em jovens
higidos;

Maioria dos pacientes apresenta
regressao sem sequelas;

Prodromos de quadro viral;

Exame fisico: taquicardia, BI
abafada, galope protodiastdlico e
sopro sistolico em regido apical;

- Diagnostico:

Eletrocardiograna;
Raio X de torax;
Ecocardiograma;
Enzimas;

Cintilografia miocardica;
Ressonancia magnética;
Biopsia endomiocardica.



MIOCARDITES

i TratamentO Mionard'rteviralagudal
« Suporte hemodinamico conforme a '
gravidade. 1— Cardiomiopatia dilatada _l
« Evolucdo para |IC cronica com Cardiomiopatia S
disfuncao do ventriculo esquerdo: l_ naoinflamatonz _l l_ inflamatoria —l
* IECA' ‘I.firu_s Virus "u’l‘rl.!s
° B—bloqueador: nac-persistente persistente nao-persistente
« Espironolactona. Tmtan{emn Tmtantnm !
* Imunossupressores *; i antiiral S —
* > propensao a intoxicacao digitalica. Figura 5. Proposta de tratamento para os casos de miocardite

com base nos achados de bidpsia.




CARDIOMIOPATIADADOENCADE CHAGAS

Trypanosoma cruzi,

Apesar das iniciativas de controle nos
ultimos anos, os pacientes com varias
formas da doenca demandarao cuidado por
muitos anos;

25 a 35% dos infectados desenvolvem
cardiomiopatia;

Desses, 10% desenvolve cardiomiopatia
acentuada;

Transmissao
laboratorial,

transfusional,
transplante,

vetorial,
por

transplacentaria, pela amamentacao e oral.

 Etiopatogenia:
* Penetragao, transformagao em
forma amastigota e lise celular;

« Fenomenos inflamatorios locais:

« Liberacao de fatores inflamatorios
pela lise e respostas complexas do

sistema imunoldgico do
hospedeiro;
« Fenomenos inflamatorios
difusos:

« Acometem o miocardio nas fases
aguda e cronica.



CARDIOMIOPATIADADOENCADE CHAGAS

* Fase aguda:  Fasecronica
« Assintomatica na maioria dos casos; * Formaindeterminada
* Miocardite difusa e intensa raramente  Forma mais frequente (60%)
presente;  Assintomatico + 2 reacgdes sorologicas
« Alteracoes eletrocardiograficas podem positivas + ECG e estudo radioldgico do

coracao, esofago e colon normais;

* Investigacao mais sofisticada revela
alteracoes na maioria dos casos, mas
com boa sobrevida;

Fase cronica cardiaca
* Diversidade de apresentacgoes;

e Quadro clinico variavel

- Sintomas de insuficiéncia cardiaca
e/ou de baixo debito por bradi ou
taquiarritmias, inclusive com sincope.

~ estar presentes:




CARDIOMIOPATIADADOENCADE CHAGAS

- Diagnostico laboratorial » Tratamento

R Parasitolégico: « Fase cronica: eficacia discutida devido
aos criterios de cura;

 Direto; Al :
, . « Forma cronicarecente em criangas.
* Fase aguda, resultado rapido.
:  Fase aguda: precocemente;
* Indireto; N . .
. * Infeccao vetorial, transfusional,
* Fase cronica, resultado congénita, por acidente de lab., por
demorado. transplante de 6rgdos, reagudizacio
. Soro[égico; pelo uso de imunossupressores.
* |ldeais paraafase cronica; * Benzonidazol:

« Adultos: 5 mg/kg/dia divididos de 8/8
oude 12/12 horas por 60 dias;

 Criancas: 5a10 mg/kg/dia.
- |C: digital, diuréetico, IECA.

* Hemaglutinagao;
imunofluorescéencia e ELISA;
* GuerreiroMachado*.




CARDIOMIOPATIAS TOXICAS

- Doencas do musculo cardiaco secundarias a agentes toxicos
externos

* Intoxicacao exodgena: voluntaria, involuntaria, acidental, efeitos
colaterais de medicamentos (antineoplasicos, imunomoduladores)

» Historia clinica essencial no direcionamento do diagndstico correto

e Antraciclinas, alcool, cocaina, imunomoduladores, aminas
triciclicas
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CARDIOMIOPATIAS TOXICAS

 Cardiomiopatias alcoolicas, as induzidas pelo cobalto,
ciclofosfamida, antraciclinas e antirretrovirais: caracteristicas
semelhantes as da CMD = tratamento semelhante ao da IC +
suspensao do agente causal

- Cocaina, anfetaminas, 5-fluorouracil, litio, aminas triciclicas,
monoxido de carbono, arsénico e antimalaricos: alteragdes de
carater agudo. Isquemia ou IAM, hipertensao arterial, arritmias
ventriculares, morte subita = medidas de suporte hemodinamico,
respiratorio e controle dos eventos neuroldgicos e renais
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CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA

- E de transmissao autossomica dominante, causada por
mutagoes génicas que codificam as proteinas dos sarcomeros

«E uma doenca cardiaca primaria, genética, definida pela
presenca de hipertrofia ventricular esquerda concéntrica que
ocorre na ausencia de qualquer outra doenca cardiaca ou
sistémica suficiente para justificar o grau de hipertrofia
miocardica existente

- Expressao fenotipica extremamente heterogénea

« A morte subita cardiaca (MSC) e a manifestacdo mais temivel,
sendo a causa mais comum de MSC em atletas
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Figura 2. Representagao esquematica das principais formas
de distribuicao da hipertrofia ventricular esquerda na
cardiomiopatia hipertrofica (2-6) em comparacgao
com o coragao normal (1).

Adaptada de Lesser Jr. et al. 2003, American Heart Association.




* |m~esqg;a;agﬂ “Eﬁilm

| Populacao geral

* Exercicios
* Empr
. poEEo CMH: 0,02% gendtipo + (7) Seguimento
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Figwra 25. Fluxograma para manejo de pacientes com cardiomiopatia hipertrofica (CMH). EB: endocardite bacteriana; MSC: morte
sibita cardiaca; FA: fibrilagao atriak; IC: insuficiéncia cardiaca; CDOl: cardiodesfibrilador implantgvel; IECA: inibidor da

enzima de conversdo da angiotensina; FC: freqiéncia cardiaca.




CARDIOMIOPATIAS RESTRITIVAS E INFILTRATIVAS

Causam rigidez do coracgao, impedindo
o adequado enchimento ventricular;

Atrios dilatados, ventriculos normais
ou levemente dilatados e com paredes
de espessura normal ou aumentada;

Deve ser considerada quando IC for
desacompanhada de cardiomegalia ou
disfuncao sistolica;

Falha do VD: aumento da pressao
venosa jugular, edema periférico e
ascite;

Falha no VE:
ulmonar;

dispneia e edema

Miocardica infiltrativa —

Miocardica de depdsito -

Miocardica nacdinfiltrativa —

Endomiocardica -

Naoclassificada -

Amiloidose: priméria,
secundaria, senil, familiar*
Sarcoidose®

Doenca de Gaucher®

Doenca de Hurler*

Infiltracéo gordurosa®
Depdsito de glicogénio*
Doenga de Fabry*
Hemocromatose*

Idiopética

Diabética*

Pseudoxantoma eldstico
Esclerodermia®

Familiar

Hipertrdfica
Endomiocardiofibrose®
Hipereosinofilia*

Sindrome carcindide*
Radiacao

Pds-antraciclina

Cancer metastatico
Endocardite fibrosa por drogas
(serotonina, ergotamina, agentes
mercuriais, busulfan, metisergide)
Nao compactacao isolada

do ventriculo esquerdo*




CARDIOMIOPATIAS RESTRITIVAS E INFILTRATIVAS
Amiloidose

Grupo de doencas de depdsito que diferem entre si pela etiologia, natureza bioquimica, tropismo
do deposito e pelas manifestacgoes clinicas;

A amiloidose cardiaca é decorre de aumento da espessura da parede do VE, dilatacao dos atrios,
IC com FE normal ou discretamente diminuida e disfuncao diastolica;

Manlfestagoes clinicas variam de assintomatica (forma localizada) até FMO (formas
sistéemicas);

Deve ser considerada como diagnostico diferencial em pacientes com > 40 anos com
inexplicavel IC, sindrome nefrdtica, neuropatia periférica ou hepatopatia;

Fase precoce: IC por disfuncdo diastolica e disfuncao sistolica longitudinal
« Infiltracdo amiloide — reducdo da densidade de receptores B-adrenérgicos — resisténcia anormal ao estiramento.

Fase tardia: disfungao sistolica

Dlagnostlco geralmente na fase tardia, quando o coragao ja apresenta alterac0es estruturais e
funcionaisirreversiveis;




CARDIOMIOPATIAS RESTRITIVAS E INFILTRATIVAS
Amiloidose

» Avaliacao complementar:

ECG: BAVs sao frequentes;

ECO transtoracico: T da espessura
miocadica (aspecto granuloso), atrios
dilatados, derrame pericardico, pleural
ou ambos e disfuncdo diastolica;

ECO transesofagico: avaliacao do risco
de tromboembolismo;

Medicina nuclear: cintilografia com
pirofosfato de tecnécio mostra
captacdo proporcional ao depdsito;

Biopsia: caracteriza hitologicamente a
presencaamiloide.

* Tratamento

Quimioterapia;
Marca-passo;
Diuréticos;
Colchicina;

Digital, B-bloqueador, antagonsitas dos
canais de calcio e IECA proscritos.

 Prognostico
« Maior espessura miocardica

— pior
evolugao;

« Analise da funcao diastdlica — padrao

diastolico restritivo tem pior prognostlco
que padrdo diastolico de reducdo de
relaxamento.




CARDIOMIOPATIAS RESTRITIVAS E INFILTRATIVAS
Sarcoidose

. Doelngq sistémica de origem desconhecida e seu diagnostico ocorre por
exclusao;

. _Caractgar_izla-se pela presenca de granulomas nao-caseosos e inflamacgao
Intersticial;

* Mais comum em adultos jovens e pode mimetizar a cardiomiopatia dilatada
idiopatica, tendo menor sobrevida;

* Pode ser assintomatico ou apresentar a sindrome de Loffgren em 20% a
50% dos casos (eritema nodoso, linfadenopatia hilar bilateral e _
poliartralgia); outros apresentam fadiga, febre, perda de peso e artralgia;

* |Cocorre em 20% a 27% dos pacientes, envolvimento pulmonar ocorre em
95% dos casos, lesao de pele em 25%, lesao oftalmica em 25%, disfuncao do
%so}ema nervoso centralem 25% e comprometimento hepaticoem 40% a
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CARDIOMIOPATIAS RESTRITIVAS E INFILTRATIVAS
Sarcoidose

 Avaliacao complementar:

disturbios do sistema de
arritmias atriais e

ECG: BAVs,
conducao e
ventriculares;

Raio X: cardiomegalia, podendo ter
pneumonia intersticial, e linfadenopatia
hilar bilateral

ECO: cardiomiopatia infiltrativa, derrame
perlcardlco insuficiéncia valvar mitral e
aneurisma septo-apical;

Medicina nuclear: defeito de perfusao nao
especifico;

Biopsia: quando negativa, nao exclui o
diagnostico; _quando positiva, confirma in
vivo o diagnastico;

 Tratamento

Utilizar diuréeticos com cautela:

Antiarritmico ou marca-passo com
desfibrilador;

Anticoagulantes se
fibrilacdo ou baixo débito;
Corticoides, como a predinisolona;
Transplantes para aqueles que nao
apresentarem doenca sistémica e

ndo responderem as terapias
anteriores.
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ENDOMIOCARDIOFIBROSE

 Cardiomiopatia restritiva caracterizada . f#; - . :
pela d,epogigéo de tecido fibroso no Etiologia e fisiopatogenia

endocardio e, em menor extensao, no - Etiologia ainda nao elucidada;

miocardio do apice, e da via de_ entrada - Degranulacio de eosindfilos que

de um ou ambos os ventriculos; invadiram o miocardio — liberagdo de
* Ventriculos de tamanho normal e atrios proteinas com efeito toxico sobre a

de grandes proporcgoes; membrana de células cardiacas e de
* 0 ., comprometimento fibroso, do enzimas mitocondriais — pancardite.

musculo papilar e das cordas tendineas
leva a insuficiencia mitral e/ou
tricuspide;

« Maior prevaléncia no sexo feminino e,
em geral, acomete jovens, havendo, no
entanto, relatos em criangcas e em
adultos acima de 40 anos.




ENDOMIOCARDIOFIBROSE

« Exames complementares

« ECG: inespecifico, mas auxilia na
definicao do ventriculo envolvido

» Quadro clinico
« Depende da camara acometida,

do grau de fibrose e de
Insuficiencia da valva
atrioventricular;

« VD: sinais de IC direita, predominio
de ascite sobre edema de MMII,
derrame pericardico, edema e
hepatomegalia;

« Biventricular: quadro misto

« VD: dispneia e dor precordial; pode
evoluir de forma oligossintomatica

Raio x de torax: auxilia identificacdo do
tipo de comprometimento vascular;

ECO: atil na diferenciacao de outras
sindromes restritivas e da pericardite
constritiva;

RNM: torna possivel a avaliacdo e
quantificacao da deposicao de tecido
fibroso;

TC: permijte avaliar a fibrose e a
calciticacao ventricular;

Estudo hemodinamico;
BNP;
Biopsia endomiocardica.



ENDOMIOCARDIOFIBROSE

* Prognostico * Tratamento

e Mau prognadstico: sobrevida de * Classes funcionais | e Il -
90% em 4 anos. tratamento clinico

« Melhor para pacientes em - Recomendacées paralC diastolica
classe funcional | e 1 * Diuréticos de acordo com o grau
comparados com os que estao fjneofff.f.ii?" negatives (B
nalllenalV; bloqueadores ou BCC)

* Envolvimento do VD tem pior  Em caso de FA, tentar reversdo e
prognostico que o acometimento anticoagular o paciente em caso
do VE: de persisténcia;

« |IECAeBRA

* Regurgitacao mitral e trlcusplde
representam pior prognostico.

e Classes funcionais Ill e IV -
encaminhamento para cirurgia




OUTRAS FORMAS DE CARDIOMIOPATIAS

 Miocardio ndao-compactado isolado (MNCI)
* Fibroelastose endocardica (FEE)
- Displasia arritmogénica de ventriculo direito (DAVD)
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