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Introducao

= 1-2/1000 (EUA)

= Morte Cardiaca Subita — paragem circulatoria inesperada devido na maioria dos casos a
arritmia cardiaca, <1 hora apos o inicio dos sintomas

= 75-80% casos — taquicardia ou fibrilagdao ventricular

= 15-20% - bradiarritmia (bloqueio AV ou assistolia)

= Doenca cardiaca isquémica > 35 a

= Patologia congénita e hereditaria < 35 a




Introdu¢ao - Etiologia

Artérias coronarias anomalas

Origem andmala de uma coronaria no seio coronario
oposto (trajecto interarterial ou intramural), artéria
coronaria esquerda com origem na artéria pulmonar,
fistula arterial coronaria

Cardiomiopatias primarias

Cardiomiopatia hipertrofica, Doencas lisossomais,
Doenca de armazenamento de glicogénio,
Cardiomiopatia dilatada, Nao compactagao ventricular

Sindromes arritmogénicos hereditarios

Sindromes do QT longo e curto, Sindrome de Brugada,
Taquicardia ventricular polimorfica catecolaminérgica

Doenca valvular

Prolapso da valvula mitral, Estenose aortica

Doencas cardiacas congénitas

Transposicao dos grandes vasos, Tetralogia de Fallot,
Ventriculo esquerdo Unico




Introducao - Etiologia

* Principal manifestacao
clinica pode ser a MCS

* Importancia daImagem
Cardiaca

* Prevencao com colocacao
de CDI




Avaliacao dos doentes em risco de morte cardiaca
subita (MCS)

= Sintomas cardiacos: dor toracica, dispneia, palpitacdes, pré-sincope, sincope

= Historia familiar — doenca cardiaca em idade jovem, morte cardiaca subita,
cardiomiopatia

= Historia Clinica + Exame Fisico
= ECG em repouso e stress + Holter
= Testes genéticos

= Imagem cardiaca




Técnicas de Imagem

Ecocardiograma — exame de 12 linha nos jovens adultos com sintomas cardiacos,
historia familiar + ou altera¢des no ECG

Avaliacao funcao ventricular sistdlica e diastodlica, espessura do miocardio, estrutura e
funcao valvular, diametros das cavidades cardiacas, alteragoes da contractilidade

LimitacOes: variabilidade entre operadores, caracterizacao tecidular limitada, bidtipo
do doente

Avaliagao complementada por TC ou RM Cardiacas

Angiografia diagnostica




Técnicas de Imagem

=  Tomografia computorizada

- Avaliacao da origem e curso das artérias coronarias

- Relativamente a RM tem como vantagens a aquisicao + rapida e a melhor resolugao
espacial (0,4mm vs 1mm RM)

- Baixa dose de radiagao: 1-2mSv, se gating prospectivo e baixa voltagem

= Ressonancia Magnética

- Melhor método para caracterizagao tecidular
- E para avaliagao da funcao sistdlica ventricular

- Clem pacientes com CDI (e pacemaker)




Anomalias das Artérias coronarias

AlteracOes congénitas ao nivel da origem, trajeto e estrutura das artérias coronarias

= 1% da populagao — 22 causa de MCS

= A denominacao de uma artéria é determinada pelo territdrio que irriga e ndo pela sua
origem ou trajeto inicial: CD - parede livre do VD; DA - por¢ao anterior do septo
interventricular ; Cx - parede livre do VE, na margem obtusa do coracao.

= Maioria sao achados ocasionais sem repercussdes hemodinamicas

=  Anomalias HEMODINAMICAMENTE SIGNIFICATIVAS:

1. Coronaria com origem na artéria pulmonar (manifestagao na infancia, raro em adultos)

2. Origem da coronaria no seio de Valsalva oposto ou na artéria coronaria oposta, com
trajecto interarterial ou intramural (= artéria coronaria maligna)

3. Fistulas arteriais coronarias




Anomalias das Artérias coronarias

Intramural  Orificio da coronaria tipo fenda com Exteriorizagao do
trajecto intramural aortico segmento intramural

Reimplantagao ou
bypass (raro)

Interarterial Coronaria com trajecto entre a raiz da Bypass
Ao e a artéria pulmonar ao nivel da v.
pulmonar

Justificacao dos eventos de MCS:

Origem andmala da coronaria esquerda no seio de Valsalva direito:

* Trajecto interarterial - entre a Ao e a artéria pulmonar, que durante o exercicio fisico dilatam e
comprimem a coronaria —isquemia e arritmias

« Angulo agudo (<45°) no trajeto inicial da coronaria

* Trajecto intramural — segmento inicial da coronaria com trajeto na parede da Ao, podendo ser
comprimida durante a sistole



Artéria coronaria direita andmala com origem no seio de Valsalva esquerdo e com
trajecto entre a raiz da aorta (Ao) e o ventriculo direito (RV) em direccao ao sulco
auriculo-ventricular direito




Origem das coronarias direita e esquerda a partir de um tronco comum com origem no seio de
Valsalva direito. A coronaria esquerda tem trajecto interarterial entre a Ao e a artéria pulmonar.
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Origem da coronaria esquerda no seio de Valsalva direito com trajecto inicial com angulo agudo e estreitamento



Origem anomala da coronaria esquerda a partir do seio
coronario direito com trajeto trans-septal, originando uma
perfurante antes de emergir na superficie epicardica
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Cardiomiopatia Hipertrofica

= 1/500-12causa de MCS em adultos jovens e atletas

= Hipertrofia inexplicada do miocardio ventricular esquerdo com consequente ¥ desta
cavidade

= Testes genéticos — mutagdes nos genes sarcomericos 60%

= AD - penetrancia e expressado variavel

= Hipertrofia ventricular 1.5mm

=  Borderline 12-14mm —familares de doentes com MCH; portadores das mutacoes
genéticas. Outros achados: contracao ventricular hiperdinamica, comprometimento
do relaxamento ventricular

= ++ Hipertrofia septal assimétrica (achado + comum): ratio espessura septo / parede
infero-lateral > 1.3




Cardiomiopatia Hipertrofica

Ecocardiograma + RM

Estabelecer o diagndstico
Monitorizar portadores das mutagoes genéticas ainda sem fenotipo de MCH
Rastreio de familiares de doentes com MCH
Estratificacao do risco de MCS nos doentes com MCH

|dentificacdo de complicagdes

Protocolo RM

= Cine SSFP (TrueFISP) — avaliacao morfologica e funcional
= Realce tardio

= Mapeamento da velocidade de fluxo no trato de saida do VE (TSVE) = estimar o
gradiente de pressao




CMH - Imagem

Espessamento parietal VE

Auséncia de dilatacao da
cavidade do VE

MSA vM

Obstrugao dinamica do
TSVE

Insuficiéncia mitral

Dilatacao AE

Contracao hiperdinamica

Alteracoes dos musculos
papilares

Envolvimento VD

Realce tardio

> 15mm (telediastole), assimétrico, segmentar,
descontinuo; 12-14mm familiares / mut.genéticas

Cavidade VE nio dilatada com 4 progressiva do
tamanho com o T da hipertrofia

Secundario a hipertrofia da por¢ao basal do SIV e
consequente fluxo turbulento no TSVE

Secundario a hipertrofia da por¢ao basal do SIV e do
MSA vM

Secundaria ao MSA
Secundaria a insuficiéncia mitral e a disfuncao
diastolica

Comum — FE normal, T ou T71 (>74%)

Hipertrofia dos musculos papilares (comum) ou
insercdo anomala (raro)

Comum - hipertrofia ou contracdo dinamica do VD
+ segmentos hipertrofiados; sem correspondéncia

com territorio das coronarias; realce nodular /
disperso no mesomiocardio




| Cardiomiopatia Hipertroéfica

= Riscode MCS: 0,2-6% [ ano

Factores de Risco

Historia familiar de morte cardiaca subita

Sincope inexplicada

Taquicardia ventricular nao-sustentada (< 30s)
Espessura do miocardio = 3omm

Hipotensao ou eleva¢dao <2ommHg com o exercicio

i Potenciais modificadores do risco

Realce tardio do miocardio (50-80% dos doentes) —associado a Taquicardia ventricular ndo sustentada (MCS)
Aneurisma apical

Obstrugao do TSVE

Mutacdes em + de 2 genes ou mais de uma mutagao no mesmo gene




. Hipetrofia septal assimétrica
causando ligeiro estreitamento
doTSVE

. Hipertrofia apical do VE, que
poupa a porgao basal do
ventriculo, sem sinais de
obstru¢cao doTSVE

b

-

Hipertrofia assimétrica apical e médio-ventricular com obliteracdo da cavidade ventricular na sistole + aneurisma apical com
auséncia de contractilidade a esse nivel



Hipertrofia segmentar restrita a por¢ao anterior Hipertrofia assimétrica do septo e da parede livre
do septo, simulando uma massa doVD

trato de saida do VE + MSA
v.Mitral



CMH septal
assimétrica . Area
nodular de realce
tardio.
Obliteragao da
cavidade
ventricular na
sistole

-

-
Atleta - ligeira Estenose Ao e v. Ao Hipertensao - hipertrofia Cardiomiopatia restritiva
hipeArtrqfia geralmente biCL'lSpide — hipertrofia ventricular VE ligeira e assimétrica. VE com secul'\dé.ria )
excéntrica - Raramente T T e e tamanho normal. amiloidose - realce
excede 05 12mm, com 1 nivel da base da parede antero-septal tardio difuso do
proporcional no tamanho (22mm) + signal void na v. Ao subendocardio do VE e VD
da cavidade ventricular; & e + derrame pericardico

realce tardio



Doencas de Armazenamento

Mimetizam MCH

Geralmente Hipertrofia
CONCENTRICA

Doenca de Danon: doenca de
armazenamento do glicogénio por
deficiéncia de LAMP2 (proteina de
membrana associada ao lisossoma);
miocardiopatia + miopatia + défice
mental

Tx: Transplante

Doenca de Fabry: doenca do
metabolismo dos glicoesfingolipidos
causada por actividade reduzida ou
ausente da alfa-galactosidase A.
Hipertrofia ventricular esquerda
inexplicada.

Tx: susbtituicdo enzimatica

Hipertrofia ventricular concéntrica
Realce tardio mesomiocardico predominantemente na parede lateral,
inferior e anterior do VE
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Hipertrofia assimétrica da por¢ao basal
' : do septo com estreitamento do trato de
4 /:- ' saida do VE. Area de acinésia do VE com
a cicatriz correspondente na imagem de
realce tardio



Displasia Arritmogénica do VD

= 1/2000-5000; +++ H
= Cardiomiopatia genética e hereditaria que afecta principalmente o VD
= Substituicao do miocardio por gordura e fibrose (epicardio — endocardio)

= Triangulo da displasia: parede infero-basal do VD, abaixo da valvula tricuspide no
trato de entrada + dpex + trato de saida do VD

= (Clinica: assintomaticos (MCS), palpitagoes, sincope, arritmias sintomaticas,
progressao para IC direita ou biventricular




Displasia Arritmogénica do VD

2010 Revised Task force criteria

Diagndstico definitivo: 2 critérios major ou 1 major e 2 minor ou 4 minor

Diagndstico borderline: 1 major e 1 minor ou 3 minor

Diagndstico possivel: 1 major ou 2 minor

Historia Familiar - DAVD confirmada num familiar de 1° grau
pelos actuais critérios Task Force ou
confirmacdo na autopsia ou cirurgia
- Identificagdo de mutagdo associada com
DAVD no doente em causa

Alteragoes ECG Ondas épsilon nas derivagdes pré-cordiais

direitas (V1-V3)
OndasT invertidas nas derivagdes pré-cordiais
direitas (V1-V3) na auséncia de BCRD

Arritmias Taquicardia ventricular sustentada ou nao-
sustentada com morfologia tipo BRE

- Suspeita de historia de DAVD num familiar de 1°
grau

-MCS prematura em familiar de 1° grau suspeito
de DAVD

-DAVD confirmada em familiar de 2°grau

Potenciais tardios;

Ondas T invertidas nas derivag¢des pré-cordiais
direitas (V1 eV2)naauséncia de BCRD ou nas V4-
V6; ou nas derivagoes V1-V4 na presenca de BCRD

Taquicardia ventricular sustentada ou ndo-
sustentada com morfologia tipo BRE ou TSVD
documentada no ECG, Holter ou exercicio; Extra-
sistoles ventriculares frequentes (>500/24h) no
Holter




| Displasia Arritmogénica do VD

2010 Revised Task force criteria

Disfuncao Global e/ou
regional e alteragdes
estruturaisVD

Caracteristicas parietais

Ecocardiograma:

Acinésia /discinésia regional do VD ou
aneurisma + 1 dos seguintes:

-6 doTSVD (PLAX) =32mm ou = 19mm/m2
-6 doTSVD (PSAX) = 36mm ou = 21mm/m2
RM:

Acinésia/discinésia regional do VD ou contragao

anormal + 1 dos seguintes:

-Volume telediastoélico VD = 1120ml/m2 nos
homens ou = 1200ml/m2 nas mulheres
-FEVD < 40%

Midcitos residuais 60% com substitui¢ao por
tecido fibroso da parede livre doVD ¢/ ou s/
substituicao lipomatosa na biopsia
endomiocardica

Ecocardiograma:

Acinésia /discinésia regional doVD + 1 dos
seguintes:

-8 doTSVD (PLAX) = 29mm e < 32mm ou 2
16mm/m2 e <219gmm/m2

-6 doTSVD (PSAX) =32mm e <36mm ou =
18mm/mz2 e < 22mm/m2

RM:

Acinésia/discinésia regional do VD ou contrac¢do
anormal + 1 dos sequintes:

-Volume telediastdlicoVD = 10oml/m2 e <
110ml/m2 nos homens ou > goml/m2 e <
100ml/m2nas mulheres

-FEVD > 40% e < 45%

Midcitos residuais 60-75% com substituicao por
tecido fibroso da parede livre do VD ¢/ ou s/
substituicao lipomatosa na bidpsia endomiocardica




Displasia Arritmogénica do VD

= Colocagao de CDI
- Prevencao primaria e secundaria

- Doentes alto risco: < 35 anos, com episodios de sincope, dilatagao VD
(critérios major), envolvimento do VE

Diagnosticos Diferenciais

= Sarcoidose: realce tardio do VE ou biventricular, particularmente no septo, favorece
sarcoidose

= Shunts: CIA, anomalia do retorno venoso — dilatagao ventricular mas sem alteracdes
da contractilidade




RM SSFP eixo curto na telediastole e telesistole, respectivamente. Dilatacdo do VD e discinésia regional no trato de
saida do VD (seta)




Miocardiopatia Dilatada

= Causa +comum de ICC em adultos jovens: 36.5 [ 100.000

= ETIOLOGIA: idiopatica (50%) — 35% hereditaria / familiar, doenca arterial coronaria,
miocardite, doenca sistémica (sarcoidose), défices nutricionais, secundaria ao
consumo de alcool

= (linica: ICC, arritmias

= 12linha: Ecocardiograma

= RM -avaliagdo mais precisa dos volumes das camaras cardiacas e da fungao sistolica




Miocardiopatia Dilatada

= Dilatagao ventricular
= | daespessura da parede ventricular com T da massa miocardica
= Disfuncao contractil ventricular esquerda ou biventricular

= Qutros achados: insuficiéncia mitral ou tricUspide, dilatagao auricular, trombos intra-
cardiacos

= Realce tardio: auséncia de areas de realce tardio; area linear de realce tardio em
topografia mesomiocardica

Prognostico associado ao grau de disfun¢ao sistolica

Indicacoes CDI:

- Prevencdo primaria e secundaria de MCS nos pacientes sob terapéutica médica éptima com
esperanca de vida > 1 ano

- Disfungao sistolica com FE < 35%

- Aavaliacdo dorealce tardio permite a estratificacao do risco de MCS - fibrose
mesomiocardica associada a risco futuro de MCS




Cardiomiopatia dilatada

- Cardiomegalia e hipocinésia global
- Realce tardio: trombo apical; realce tardio mesomiocardico na parede lateral do VE e no septo
interventricular




Miocardiopatia Dilatada

Miocardite

= Diagnostico: clinica + ECG +
Lab

= RM: realce tardio +/- reas de P { 4
hipersinal em T2 em M y
topografia subepicardica ao .
longo da parede lateral do VE,
podendo envolver também o ! I /
VD (poupa o subendocardio)

Sarcoidose

= RM: realce tadio multifocal
podendo envolver ambos os
ventriculos




Nao Compacta¢ao do VE

= “sponge miocardium” — alteragdao congénita com persisténcia do miocardio
embrionario

=  ++VE (VD envolvido em 41% dos casos)
= Identificada em 0,05% dos ecocardiogramas realizados
=  Apex — parede lateral e inferior do VE

=  Assintomaticos;

= Curso com disfuncao sistolica (défice de O2 secundario a defeitos de microcirculagao
coronaria) e diastolica (causada pela fibrose secundaria a isquemia cronica e a propria
trabeculagao que limita o enchimento diastolico do VE)

= Eventos tromboembdlicos, arritmias e MCS




Nao Compacta¢ao do VE

Ecocardiograma

=  Papel diagnostico limitado

=  Trombo apical + MCH apical mimetizam NCVE

RM - Exame imagioldgico de eleicao:

= T daespessura do miocardio
= 2 camadas: camada subepicardica de < espessura, compacta
camada subendocardica de > espessura, trabeculada/ndao-compacta
= Ratio NC/C > 2,3 (telediastole)
= Dilatagdo das camaras cardiacas

= Hipocinésia global




Nao compactagao do VE
Ecocardiograma: ratio na telesistole entre o miocardio ndo compactado/miocardio compactado > 2
RM: SSFP eixo curto — ratio na telediastole miocardio nao compactado / miocardio compactado > 2,3

= Nao ha tratamento especifico
= TratamentodalC

=  Guidelines para colocacao de CDI sao as mesmas que para as restantes causas de
\Y(@p)




Conclusao

= Geralmente a MCS em adultos jovens € causada por uma patologia
congénita — mais frequente/ uma anomalia das artérias coronarias ou por
uma cardiomiopatia hereditaria

= Historia familiar
= (CDI

= Exames imagiologicos permitem identificar os pacientes com uma patologia
congeénita ou hereditaria associada ao risco de MCS e que portanto
beneficiam da colocagao de CDI




