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Abreviaturas/acronimos

AV = arritmia ventricular

BCRD = bloqueio complexo do ramo direito
BCRE = bloqueio completo do ramo esquerdo
CCD = colete cardioversor desfibrilhador

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel
CSVD = camara de saida do ventriculo direito
CSVE = camara de saida do ventriculo esquerdo
DC = doenga coronaria

ECG = eletrocardiograma/eletrocardiografico(a)
ESV = extrassistole ventricular

FA = fibrilhagdo auricular

FV = fibrilhacao ventricular

IC = insuficiéncia cardiaca

IC = intervalo de confianca

LMNA = lamina A/C

MAVD = miocardiopatia arritmogénica do ventriculo direito
MCD = miocardiopatia dilatada

MCH = miocardiopatia hipertroéfica

MSC = morte subita cardiaca

NYHA = New York Heart Association

RCT = ensaio controlado aleatorizado

SBr = sindrome de Brugada

SCA = sindromes coronarias agudas

SMSA = sindrome de morte subita arritmica
SQTC = sindrome do QT curto

SQTL = sindrome do QT longo

TRC = terapéutica de ressincronizagao cardiaca
TV = taquicardia ventricular

TVCP = taquicardia ventricular polimorfica catecolaminérgica
TVNS = taquicardia ventricular nao mantida

VD = ventricular direito

VE = ventriculo esquerdo/ventricular esquerdo(a)




Classes de recomendacées

Classes de
recomendacoes

Terminologia

Definicdao oy
¢ a utilizar

Niveis de evidéncia

Nivel de
Evidéncia A

Informacao recolhida a partir de varios ensaios
clinicos aleatorizados ou de meta-analises.

Nivel de
Evidéncia B

Informacao recolhida a partir de um tnico ensaio clinico
aleatorizado ou estudos alargados ndo aleatorizados.

Nivel de
Evidéncia C

Opinido consensual dos especialistas e/ou pequenos
estudos, estudos retrospetivos e registos.




I.Introducao

O presente documento é uma atualizagdo europeia das Recomendagdes de
2006 do American College of Cardiology (ACC), da American Heart Association
(AHA) e da European Society of Cardiology (ESC) para a abordagem de doentes
com arritmias ventriculares (AVs) e prevengao da morte subita cardiaca (MSC).
As recomendagdes apresentadas no texto, nas tabelas e nas figuras represen-
tam uma selegdo das mensagens mais importantes. O esquema da avaliagdo de
risco e o tratamento proposto devem ser personalizados tendo em atengao
as comorbilidades, a limitagao da esperanga de vida, o impacto na qualidade de
vida e outras circunstancias.

2. DefinicOes e perspetivas futuras
para a prevencao da morte subita cardiaca

Termo Definicdao

Morte stbita Evento fatal inesperado, ndo traumatico que ocorre no periodo de |
hora a partir do inicio dos sintomas num individuo aparentemente
saudavel. Se a morte ndo for presenciada, a definigao aplica-se quando
a vitima gozava de boa saude 24 horas antes do evento.

SMSI e MSII Morte subita sem uma causa aparente, ndo tendo sido realizada
uma autépsia num adulto (SMSI) ou numa crianga < | ano de idade
(MSlI).

Morte stbita cardiaca (MSC) | O termo é utilizado quando:

* Uma situagao cardiaca potencialmente fatal, congénita ou adqui-
rida, foi identificada durante a vida; ou

* A autopsia identificou uma anomalia cardiaca ou vascular como
causa provavel do evento; ou

* Nao foram identificadas causas extracardiacas 6bvias através de
exame post-mortem e por conseguinte um evento arritmico foi
provavelmente a causa da morte.

SMSA e SMSC Tanto a autopsia como as investigagoes toxicoldgicas sao incon-
clusivas, macroscopicamente o coragdo ¢ estruturalmente normal
e 0 exame histologico e as etiologias ndo cardiacas sdo excluidos
nos adultos (SMSA) e nas criangas (SMSC).




Termo

Definicdo

Paragem cardiaca abortada
(PCA)

Paragem circulatéria inesperada que ocorre no periodo de uma
hora apés o inicio dos sintomas, que é revertida por manobras
de ressuscitagao bem sucedidas (ex. desfibrilhagao).

FV idiopatica

As investigagoes clinicas sio negativas num doente que sobre-
vive a um episodio de fibrilhagao ventricular.

Prevencao primaria
da MSC

Terapéuticas para reduzir o risco de MSC nos individuos em risco
de MSC mas que ainda ndo foram reanimados de uma paragem
cardiaca ou apresentaram arritmias potencialmente fatais.

Prevencio secundéria
da MSC

Terapéuticas para reduzir o risco de MSC em doentes que ja
foram reanimados de uma paragem cardiaca ou apresentaram
arritmias potencialmente fatais.

FV = fibrilhagdo ventricular; MSC = morte subita cardiaca; MSIl = morte subita infantil inexplicavel;
SMSA = sindrome de morte sUbita arritmica; SMSC = sindrome de morte subita nas criangas; SMSI = sin-
drome de morte subita inexplicavel.

As doengas cardiacas associadas a MSC diferem nos individuos jovens versus
individuos idosos. Nos jovens ha uma predominancia das canalopatias e das
miocardiopatias, miocardites e abuso de drogas, enquanto nas populagoes
mais idosas predominam as doengas degenerativas crénicas (DC, doenga

valvular cardiaca e IC).

O diagnéstico de uma doenga arritmogénica hereditaria € estabelecido em
cerca de 50% das familias com uma vitima de SMSA.




* Autopsia e autopsia molecular nas vitimas de morte subita

Recomendacdes

E recomendada uma autépsia para investigar as causas de morte
stbita e para definir se a morte subita cardiaca é consequéncia de
mecanismos arritmicos ou nao arritmicos (ex. rotura de um aneu-
risma da aorta).

Sempre que uma autopsia é realizada, é recomendado um exame histolo-
gico cardiaco padrao e o mesmo deve incluir fragmentos identificados do
miocardio provenientes de cortes transversais de ambos os ventriculos.

A andlise de sangue e de outros liquidos do corpo adequadamente
colhidos para toxicologia e patologia molecular é recomendada em
todas as vitimas de morte subita inexplicavel.

Deve ser considerada a andlise genética post-mortem especifica de poten-
ciais genes causadores da doenga em todas as vitimas de morte siibita com
suspeita de canalopatias ou de miocardiopatias especificas hereditarias.

2Classe de recomendagao.
Nivel de evidéncia.

Cerca de 50% das paragens cardiacas ocorrem em individuos sem doencga
cardiaca conhecida, mas a maioria sofre de doenca cardiaca isquémica
silenciosa.

Sempre que uma doenca hereditaria é identificada num individuo falecido,
os familiares da vitima podem correr o risco de ser afetados e de morrer
de forma subita a ndo ser que um diagnostico atempado seja efetuado e
que sejam tomadas as medidas preventivas.




* Rastreio de doentes com suspeita ou confirmagao de arritmias ventriculares

E recomendado um ECG de |2 derivagdes em repouso em todos
os doentes avaliados para estudo de AV.

E recomendado uma monitorizagio ECG em ambulatério para detetar e diagnos-
ticar arritmias. E recomendado um Holter - ECG de 12 derivagdes em ambulatorio
para avaliar as alteragdes do intervalo QT ou as alteragdes do segmento ST.

S3o recomendados detetores de eventos cardiacos externos quando
os sintomas so esporadicos para estabelecer se os mesmos sao cau-
sados por arritmias transitorias.

S3o recomendados registadores de eventos implantaveis quando os sin-
tomas (ex. a sincope) sao esporadicos e suspeitos de estarem relacio-
nados com arritmias e quando uma correlagdo sintoma-ritmo nio
possa ser estabelecida pelas técnicas de diagnostico convencionais.

E recomendado o ECG-AD para melhorar o diagnéstico de MAVD em doentes
com AVs ou nos que estdo em risco de desenvolver AVs potencialmente fatais.

E recomendada uma prova de esforco em tapete rolante nos doentes adultos
com AV que tém uma probabilidade intermédia ou mais elevada de ter DC
pela idade e sintomas, de modo a provocar alteragdes isquémicas ou AV.

E recomendada uma prova de esforco em tapete rolante nos doen-
tes com confirmagdo ou suspeita de AV induzida pelo esforgo in-
cluindo TVCP, para obter um diagnéstico e definir um prognéstico.

Deve ser considerada uma prova de esforgo em tapete rolante
para avaliar a resposta a terapéutica médica ou de ablagdo nos
doentes com AV induzida pelo esforgo.

E recomendado um ecocardiograma para avaliagio da fungio VE
e detegdo de doenca cardiaca estrutural em todos os doentes
com suspeita ou confirmagdo de AV.




E recomendado um ecocardiograma para avaliagio da fungio VE e
do VD e para detecdo de doenca cardiaca estrutural em doentes
com alto risco de desenvolverem AVs graves ou MSC, tais como
miocardiopatia hipertrofica, dilatada ou miocardiopatia VD, sobre-
viventes de enfarte agudo do miocardio ou familiares de doentes
com perturbagbes hereditarias associadas a MSC.

E recomendada uma prova de esforco com imagem (ecocardiograma ou cinti-
grafia de perfusdo miocardica com prova de esforgo em tapete rolante - SPECT)
para detetar isquemia silenciosa em doentes com AVs que apresentam uma pro-
babilidade intermédia de ter DC motivada pela idade e sintomas, e nos quais
um ECG é menos fidedigno (medicagio com digoxina, hipertrofia VE, depressio
do segmento ST > |-mm em repouso, sindrome de WPW ou BCRE).

E recomendado teste de stress farmacoldgico + modalidade de imagem para
detetar isquemia silenciosa em doentes com AVs que apresentam probabili-
dade intermédia de ter DC motivada pela idade e sintomas, e esto fisica-
mente incapazes de realizar uma prova de esforco limitada por sintomas.

Devem ser consideradas a RMC ou aTC em doentes com AVs quando
o ecocardiograma nao fornece uma avaliagdo rigorosa da fungio VE e
VD elou das alteragdes estruturais.

AV = arritmia ventricular; BCRE = bloqueio completo do ramo esquerdo; DC = doenga coronaria;
ECG = eletrocardiograma; ECG-AD = eletrocardiograma de alta definicio; MAVD = miocardiopatia ar-
ritmogeénica do ventriculo direito; MSC = morte subita cardiaca; RMC = ressonancia magnética cardiaca;
SPECT = tomografia computorizada com emissdo de féton unico; TC = tomografia computorizada;
TVPC = taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica;VD = ventricular direita; VE = ventricular
esquerda; WPW = Wolf Parkinson White.

2Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.




* Rastreio de doentes com suspeita ou confirmagao de arritmias ventriculares

Recomendacdes Classe® m

Deve ser considerada a angiografia coronaria para estabelecer ou para
excluir a DC obstrutiva significativa em doentes com AVs potencialmente
fatais ou em sobreviventes de MSC, que apresentam probabilidade inter-
média ou mais elevada de ter DC devido a idade e aos sintomas.

E recomendado o estudo eletrofisiolégico em doentes com DC
para avaliagdo diagndstica de doentes com enfarte do miocardio
prévio com sintomas sugestivos de taquiarritmias ventriculares, in-
cluindo palpitagées, pré-sincope e sincope.

E recomendado um estudo eletrofisiolégico em doentes com sincope,
quando ha suspeita de bradiarritmias ou de taquiarritmias, baseada em
sintomas (ex. palpitagdes) ou nos resultados da avaliagao nao-invasiva,
especialmente em doentes com doenca cardiaca estrutural.

Pode ser considerado o estudo eletrofisiologico para o diagnostico
diferencial de MAVD e taquicardia benigna da CSVD ou sarcoidose.

AV = arritmia ventricular; CSVD = cdmara de saida do ventriculo direito; DC = doenca das coronarias;
MAVD = miocardiopatia arritmogénica do ventriculo direito; MSC = morte subita cardiaca.

Classe de recomendagao.

"Nivel de evidéncia.

O estudo eletrofisiologico pode ter um papel na MAVD e nos doentes com
MCD, embora nio contribua para identificar doentes de alto risco na MCH
(Classe 1II).

Relativamente as canalopatias, o estudo eletrofisiologico nao esta indicado na
SQTL, naTVCP e na SQTC, mas a sua utilidade pode ser considerada na SBr.

A indugdo da taquicardia ventricular polimérfica ou da fibrilhagdo ventricular,
em particular com técnicas de estimulagao agressivas, nao é especifica.
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Terminologia -

Definicdo - classificacdo ECG

idioventricular

Tipo de AV

TV bidireccional TV com alternancia batimento a batimento no eixo do QRS.
Taquicardia TV devida a reentrada envolvendo o sistema His-Purkinje, ha-
por reentrada bitualmente com a morfologia de BCRE; mais comum na MCD
ramo a ramo com intervalo HV prolongado.

Ritmo Arritmia de trés ou mais extrassistoles consecutivas originadas

a partir dos ventriculos a uma frequéncia de < 100 bpm.

TV monomdfica

Morfologia do QRS unica e estavel durante aTV.

TV nio sustentada

Trés ou mais extrassistoles ventriculares consecutivas, termi-
nando espontaneamente em < 30 segundos.

TV pleomorfica

Mais de uma morfologia estavel do QRS durante um episodio de TV.

TV polimérfica

Uma alteragdo ou variagdo multiforme da morfologia do QRS
com frequéncia cardiaca entre 100 e 300 bpm durante aTV.

Extrassistole
ventricular

Uma despolarizagio ventricular que surge mais cedo do que o
previsto e aparece no ECG como um complexo QRS largo e
precoce sem relagio com uma onda P precedente.

TV sustentada

TV 2 30 segundos de duragdo e/ou que necessita de interrup-
¢do em < 30 segundos devido ao compromisso hemodinamico.

Torsade des pointes

TV caracterizada pela tor¢io dos complexos do QRS a volta
da linha isoelétrica no ECG durante a arritmia, que pode estar
associada a sindrome de QT longo.

Flutter ventricular

UmaTYV regular (variabilidade da duragao do ciclo < 30 ms) apro-
ximadamente de 300 bpm com uma aparéncia monomérfica; sem
intervalo isoelétrico entre os complexos QRS sucessivos.

Fibrilhagao
ventricular.

Ritmo ventricular rapido, habitualmente > 300 bpm (duragdo do
ciclo <200 ms), acentuadamente irregular, com variabilidade mar-
cada na duragdo do ciclo do QRS, na morfologia e na amplitude.

Taquicardia
ventricular (TV)

Arritmia de 3 ou mais extrassistoles consecutivas na duragao
com origem nos ventriculos a uma frequéncia de 2 100 bpm.

BCRE = bloqueio completo do ramo esquerdo; ECG = eletrocardiograma; MCD = miocardiopatia dilatada;
TV = taquicardia ventricular.
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3.Terapéuticas das arritmias ventriculares

* Farmacoterapia das arritmias ventriculares e prevengao da morte subita
cardiaca

Com a excegao dos betabloqueantes, os farmacos antiarritmicos atualmente disponiveis
nao foram apresentados nos ensaios clinicos aleatorizados como sendo eficazes no tra-
tamento primario de doentes com AV potencialmente fatal ou na prevengio da MSC.
Cada farmaco tem um potencial significativo para causar eventos adversos, incluindo a
pro-arritmia.

* Terapéutica com dispositivos

- Cardioversor desfibrilhador implantavel
Uma meta-andlise de trés ensaios (Antiarhythmic drugs Versus Implantable Defibrillator, AVID,
Canadian Implantable Defibrillator Study, CIDS, e Cardiac Arrest Study Hamburg, CASH) de-
monstrou que a terapéutica por CDlI foi associada a uma redugao de 50% (IC 95%: 0,37
2 0,67, p= 0,0001) na mortalidade arritmica e a uma redugao de 28% (IC 95%: 0,60 a
0,87, p = 0,006) na mortalidade total.
A terapéutica é moderadamente custo-efetiva e as recomendagdes para a utilizagao de
CDI como prevengao secundaria tém sido geralmente aceites desde ha alguns anos.

Recomendagdes

E recomendada a implantagio de um CDI em doentes com FV documen-
tada ou com TV ndo tolerada hemodinamicamente na auséncia de causas
reversiveis ou no periodo de 48 horas pos-EM, submetidos a terapéutica
médica crénica otimizada e que apresentam uma expetativa razoavel de
sobrevida com boa capacidade funcional durante mais de | ano.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes com TV mantida
recorrente (sem ser no periodo de 48h pos-EM), submetidos a terapéutica
médica cronica otimizada e que apresentam FEVE normal e uma expetativa
razoavel de sobrevida com boa capacidade funcional durante mais de | ano.

Nos doentes com FV/TV e com indicagao para CDI, pode ser considerada
a amiodarona quando um CDI ndo estiver disponivel ou for contra-indi-
cado por razées médicas concomitantes ou recusado pelo doente.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; EM = enfarte do miocardio; FEVE = fragdo de ejegdo ven-
tricular esquerda; FV = fibrilhagao ventricular; MSC = morte subita cardiaca; TV = taquicardia ventricular.
Classe de recomendagio. °Nivel de evidéncia.

14




- Cardioversor desfibrilhador subcutaneo

Recomendacdes

Devem ser considerados os desfibrilhadores subcutineos como alter-
nativa aos desfibrilhadores transvenosos em doentes com indicagio
para CDI, quando a terapéutica com pacing para apoio da bradicardia,
ressincronizagio cardiaca ou pacing anti-taquicardia ndo é necessaria.

Pode ser considerado o CDI subcutineo como alternativa Gtil ao sis-
tema de CDI transvenoso quando o acesso venoso é dificil, apos a re-
mogao de um CDI transvenoso no caso de infe¢es ou no caso de
doentes jovens com necessidade de terapéutica por CDI a longo prazo.

llib

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel. *Classe de recomendacio. "Nivel de evidéncia.

Os dados disponiveis sugerem que os desfibrilhadores subcutaneos sao eficazes
na prevengao da morte stbita. Dados sobre a tolerabilidade a longo prazo e a
seguranca do tratamento nao se encontram atualmente disponiveis.

O dispositivo subcutineo nio é adequado nos doentes que necessitam de pa-
cing por bradicardia, de terapéutica de ressincronizagao cardiaca ou naqueles
que apresentam taquiaritmias que podem facilmente ser resolvidas por pacing
anti-taquicardia.

- Colete cardioversor desfibrilhador

Recomendacgdes

Pode ser considerado o CCD nos doentes adultos com ma fungao
sistolicaVE que apresentam risco de morte subita arritmica durante
um periodo limitado, ndo sendo no entanto candidatos a um desfi-
brilhador implantavel (ex. ponte para transplante, ponte para im-
plante transvenoso, miocardiopatia peritpartum, miocardite ativa e
arritmias na fase precoce do pés-enfarte do miocardio).

Ilb

CCD = colete cardioversor desfibrilhador;VE = ventricular esquerda.

*Classe de recomendagio. °Nivel de evidéncia.

Nao existem ensaios aleatorizados prospetivos sobre a avaliagao deste dis-
positivo, mas ha muitos casos clinicos, séries de casos e registos (realizados
pelo fabricante ou por autores independentes) que descreveram o sucesso
do CCD numa populagao relativamente pequena de doentes em risco de
apresentarem AVs potencialmente fatais.
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- Acesso publico a desfibrilhacao

Recomendacgdes

Recomenda-se que o acesso publico a desfibrilhagao (desfibrilhador
automatico externo) seja disponibilizado em locais publicos onde a
paragem cardiaca possa ocorrer e onde o equipamento possa ser
guardado de forma adequada (por exemplo em escolas, estadios des-
portivos, estagdes, casinos, etc.) ou em locais ndo acessiveis a outras
alternativas de desfibrilhagdo (por exemplo em comboios, navios de
cruzeiro, avides, etc.).

Deve ser dada formagio sobre o suporte basico de vida as familias
dos doentes de alto risco de morte subita cardiaca.

?Classe de recomendagio.
Nivel de evidéncia.

* Tratamento agudo de arritmias ventriculares mantidas

Recomendacgées

E recomendada a cardioversio com corrente continua nos doen-
tes que apresentam TV mantida e instabilidade hemodindmica.

Nos doentes com TV sustentada e bem tolerada hemodinamica-
mente na auséncia de doenga cardiaca estrutural (ex. RVOT idio-
patica), a flecainida i.v. ou um betabloqueante convencional, ou
verapamil ou amiodarona podem ser considerados.

i.v. = intravenoso; RVOT = cdmara de saida do ventriculo direito; TV = taquicardia ventricular.
Classe de recomendagio.
"Nivel de evidéncia.




* Terapéutica de intervengao
- Ablagao por cateter

Recomendacgdes

E recomendada a ablagio por cateter urgente em doentes com
doenca cardiaca relacionada com a cicatriz que apresentam TV in-
cessante ou tempestade elétrica.

E recomendada ablagio por cateter em doentes com doenga isqué-
mica cardiaca e choques recorrentes por CDI devido a TV mantida.

Deve ser considerada a ablagio por cateter apds um primeiro episo-
dio de TV mantida em doentes com doenca isquémica cardiaca e CDI.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; TV = taquicardia ventricular.
Classe de recomendagao.
®Nivel de evidéncia.

ATV relacionada com a cicatriz € normalmente monomérfica e multiplas
morfologias de TV podem ser induzidas no mesmo doente. Um registo de
ECG de superficie de 12 derivagdes da TV clinica pode ajudar o mapea-
mento e o procedimento da ablagao.

Os doentes com TV relacionada com a cicatriz pés-enfarte do miocardio
tendem a ter um resultado melhor no seguimento da ablagao por cateter
do que os doentes com TV devida a miocardiopatia nao isquémica.

A mortalidade relacionada com o procedimento varia entre 0 e 3% e é de-
vida mais comummente a TV incontrolavel quando o procedimento falha.

Nos doentes sem doenca cardiaca estruturalmente manifesta,a TV origina-
-se mais frequentemente da CSVD ou da CSVE. O ECG de superficie de
12 derivagées demonstra uma morfologia de BCRE com eixo inferior se a
TV surgir da CSVD ou uma morfologia de BCRD ou esquerdo com eixo
inferior, se surgir da CSVE. A ablagao por cateter tem apresentado uma
elevada taxa de sucesso e a taxa de MSC nesta populagdo de doentes tem
sido geralmente baixa.




- Cirurgia anti-arritmica

Recomendacdes

A ablagdo cirlrgica orientada por mapeamento eletrofisiologico
pré-operatério e intraoperatério realizado num centro com ex-
periéncia é recomendada em doentes com TV refrataria a tera-
péutica com farmacos antiarritmicos apos insucesso da ablagao
por cateter efetuada por eletrofisiologistas com experiéncia.

Pode ser considerada a ablagao cirurgica no momento da cirurgia
cardiaca (bypass ou cirurgia valvular) em doentes com TV ou FV
clinicamente documentadas apos insucesso da ablagdo por cateter.

FV = fibrilhagdo ventricular; TV = taquicardia ventricular.
2Classe de recomendagcio. "Nivel de evidéncia.

* Impacto psicossocial do tratamento com cardioversor desfibrilhador
implantavel

Recomendacgdes

A avaliagdo do estado psicossocial e o tratamento psiquico sao recomen-
dados em doentes que sentiram choques recorrentes inapropriados.

E recomendada a discussio de questdes relacionadas com a qualidade
de vida antes da implantagdo do CDI e durante a progressio da
doenca em todos os doentes.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel.
*Classe de recomendagio.
®Nivel de evidéncia.

Os ensaios controlados demonstraram uma preservagao ou melhoria da
qualidade de vida nos portadores de um desfibrilhador quando comparado
com a populagdo controle. No entanto, a ansiedade (8-63%) e a depressiao
(5-41%) sao comuns nos doentes com desfibrilhador e ainda mais frequentes
nos doentes com choques inapropriados e/ou frequentes (ex.> 5 choques).




4.Abordagem das arritmias ventriculares e da preven-
¢ao da morte subita cardiaca na doeng¢a coronaria
* Sindromes coronarias agudas

Até 6% dos doentes com SCA evoluem com TV ouVF no periodo das pri-
meiras 48 horas apds o inicio dos sintomas, mais frequentemente antes ou
durante a reperfusao.

- Prevencao e tratamento da MSC associada a SCA:
fase pré-hospitalar

Recomendacdes

Nos doentes com dor toracica recomenda-se reduzir o atraso
tanto entre o inicio dos sintomas e o primeiro contacto médico
como entre o primeiro contacto médico e a reperfusao.

Recomenda-se que as equipas das ambulancias sejam treinadas e
equipadas para identificar as SCA (com registadores de ECGs e te-
lemetria conforme necessario) e para tratar as paragens cardiacas
assegurando o suporte basico de vida e a desfibrilhagao.

Recomenda-se que os suporte basico e avangado de vida sejam rea-
lizados de acordo com os protocolos do algoritmo definidos pelo
European Resuscitation Council ou pelos grupos de peritos de res-
suscitagio nacionais/internacionais.

Recomenda-se que os cuidados na pos-ressuscitagao sejam reali-
zados em centros especializados de grande dimensdo capazes de
assegurar tratamento multidisciplinar de cuidados intensivos, in-
cluindo intervengio coronaria primaria, eletrofisiologia, dispositivos
de assisténcia cardiaca, cirurgia cardiaca e vascular e terapéutica
por hipotermia.

Deve ser considerada a criagio de redes regionais para o trata-
mento da paragem cardiaca de forma a obter melhores resultados.

ECG = eletrocardiograma; SCA = sindromes coronarias agudas.
2Classe de recomendagéo.
®Nivel de evidéncia.




- Prevencdo e abordagem da MSC associada a SCA:
fase intra-hospitalar. IndicacGes sobre a revascularizacao

Recomendacdes

Gl Nover
A

E recomendada a reperfusio urgente em doentes com STEMI.

E recomendada a revascularizagdo coronaria em doentes com NSTEMI ou

angina instavel de acordo com as Recomendagoes da ESC para NSTEMI. -

E recomendada a angiografia coronéria seguida de angioplastia coronéria,
se indicada, no periodo de 2 horas ap6s a admissao hospitalar em doentes
com NSTEMI de alto risco, o que inclui também AV potencialmente fatais.

E recomendada a revascularizagio coronaria imediata e completa para
tratar a isquemia miocardica que possa estar presente em doentes com
TV ou FV recorrentes.

E recomendada a abertura répida da artéria implicada no enfarte para reverter as
perturbagdes da condugdo auriculoventricular de causa isquémica de inicio re-
cente.Tal é particularmente verdade no caso de bloqueio auriculoventricular” se-
cundario a enfarte inferior, mesmo no caso de apresentago tardia (> |2 horas).

E recomendada a admiss3o direta ao laboratdrio de hemodinamica nos so-
breviventes de PCEA que apresentem critérios eletrocardiograficos de en-
farte do miocdrdio com elevagio do segmento ST no ECG pés-ressuscitagio.

Deve ser considerado um «periodo de observagio na unidade de cuidados
intensivos» no caso dos sobreviventes de PCEA em coma, sem critérios ele-
trocardiograficos de elevagio do segmento ST no ECG pos-ressuscitagao:
- para excluir causas nio coronarias;
- na auséncia de uma causa ndo coronaria 6bvia, deve ser
considerada uma angiografia coronaria logo que possivel (< 2 horas), em
particular nos doentes hemodinamicamente instaveis.

Deve ser considerada a implantagdo de um DAVE ou de um SVEC nos doentes hemo-
dinamicamente instaveis com TV ou FV recorrentes apesar de terapéutica otimizada.

Pode ser considerado o suporte de assisténcia cardiaca e a revascularizagao em
centros especializados no caso dos doentes com paragem cardiaca refrataria.

AV = arritmia ventricular; DAVE = dispositivo de assisténcia ao ventriculo esquerdo; ECG = eletrocardiograma;
ESC = European Society of Cardiology; FV = fibrilhagdo ventricular; MSC = morte subita cardiaca; NSTEMI = enfarte
do miocardio sem elevagao do segmento ST; PCEA = paragem cardiaca em ambulatorio; SCA = sindromes coro-
narias agudas; STEMI = enfarte do miocardio com elevagio do segmento ST; SVEC = suporte de vida extra corporal;
TV = taquicardia ventricular;VE = ventriculo esquerdo. *Classe de recomendacio. °Nivel de evidéncia.
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- Prevencao e tratamento da MSC associada as SCA: fase intra-hos-
pitalar. Desfibrilhacao/cardioversao/farmacos/ablagido por cateter

Recomendac¢des

E recomendado o tratamento com betabloqueantes no caso daTV polimorfica recorrente.

E recomendada a amiodarona intravenosa para o tratamento da TV
polimorfica.

E recomendada a cardioversio elétrica imediata ou a desfibrilhacio em
doentes com TV mantida ou FV.

Quando indicado, é recomendada a revascularizagao no seguimento da
angiografia corondria urgente nos doentes com TV ou FV recorrentes,
quando a isquemia miocardica nao pode ser excluida.

E recomendada a corregio dos desequilibrios eletroliticos em doentes
com TV ou FV recorrentes.

Deve ser considerado o tratamento oral com betabloqueantes durante
o internamento e, posteriormente, em todos os doentes com SCA que
nao tenham contraindicagdes.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI no seguimento da abla-
o por cateter com radiofrequéncia num centro especializado em abla-
¢3o em doentes com TV recorrente, FV ou com tempestades arritmicas
apesar da revascularizagio completa e de tratamento médico otimizado.

Deve ser considerada a estimulagdo overdrive transvenosa com cateter
seaTV for frequentemente recorrente apesar da utilizagao de farmacos
antiarritmicos e a ablagdo por cateter nio ser possivel.

Pode ser considerada a lidocaina intravenosa para o tratamento de TV
mantida ou da FV, recorrentes se auséncia de resposta aos betabloquean-
tes ou a amiodarona ou na presenca de contraindicagdes a amiodarona.

Nao é recomendado o tratamento profilatico com farmacos antiarri-
tmicos (além dos betabloqueantes).

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; FV = fibrilhagdo ventricular;
MSC = morte subita cardiaca; SCA = sindromes coronarias agudas; TV = taquicardia ventricular.
*Classe de recomendagio. ®Nivel de evidéncia.
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- Prevencdo e tratamento da MSC associada as SCA: fase intra-
-hospitalar. Pacing/cardioversor desfibrilhador implantavel

Recomendacgdes

E recomendado o pacing transvenoso temporério em doentes com bra-
dicardia sinusal sintomatica apesar do tratamento com medicagao cro-
notropica positiva.

E recomendado o pacing transvenoso temporario em doentes com blo-
queio AV de alto grau sintomatico sem ritmo de escape estavel.

E recomendada a angiografia urgente em doentes sintomaticos com
bloqueio AV de alto grau que nio foram submetidos a reperfusdo.

E recomendada a reprogramagio do CDI previamente implantado em
doentes com terapéuticas recorrentes inapropriadas.

Deve ser considerada a reprogramagdo do CDI previamente implan-
tado para evitar choques desnecessarios pelo CDI.

Pode ser considerada a implantagdo de um CDI ou a utilizagdo temporaria
de um CCD < 40 dias ap6s o enfarte do miocardio em doentes selecionados
(revascularizagdo incompleta, disfungdo da FEVE pré-existente, ocorréncia
de arritmias > 48 horas ap6s o inicio da SCA, da TV polimorfica ou da FV).

Nao é geralmente indicada a implantagdo de um CDI na prevengao pri-
maria da MSC < 40 dias ap6s o enfarte do miocardio.

AV = auriculoventricular; CCD = colete cardioversor desfibrilhador; CDI = cardioversor desfibrilhador
implantavel; FEVE = fragdo de ejecdo ventricular esquerda; FV = fibrilhagdo ventricular; MSC = morte
subita cardiaca; SCA = sindrome corondria aguda; TV = taquicardia ventricular.

2Classe de recomendagcio. "Nivel de evidéncia.

A FV precoce (i.e.que ocorre no periodo de 48 horas) durante a SCA esta
associada a um quintuplo do aumento da mortalidade hospitalar e prova-
velmente identifica um risco de mortalidade a longo prazo. Nem todas as
mortes posteriores sao subitas e a decisio de uma terapéutica com desfi-
brilhador necessita de ser baseada em fatores de risco adicionais para além
da FV ou da TV no contexto dos SCA.
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Figura 2 Avaliacdo diagnostica em doentes com arritmias ventriculares mantidas
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* Logo apés o enfarte do miocardio

Recomendacgdes

Pode ser considerada a EVP logo ap6s o enfarte do miocardio em doen-
tes com FEVE reduzida (< 40%) para avaliar o risco de morte subita.

Néo sdo recomendados testes ndo invasivos (ex. alternincia da ondas T por
microvoltagem, testes da disfungdo autonémica ou ECG de alta definigao)
para a estratificacdo de risco na fase logo apos o enfarte do miocardio.

ECG = eletrocardiograma; EVP = estimulag3o ventricular programada; FEVE = fragio de ejecdo ventricular esquerda.
Classe de recomendagio.
®Nivel de evidéncia.

Recomendacdes

E recomendada a avaliagio precoce (antes da alta) da FEVE em
todos os doentes com enfarte agudo do miocardio.

E recomendada a reavaliagio da FEVE 6 — |2 semanas ap6s o en-
farte do miocardio para avaliar a necessidade potencial da preven-
¢do primaria através da implantagao de CDI.

CDI = cardioversor desfibrihador implantavel; FEVE = fragdo de ejecdo ventricular esquerda.
2Classe de recomendagéo.
®Nivel de evidéncia.

A FEVE deve ser avaliada 6 — 12 semanas ap6s o enfarte do miocardio nos
doentes estaveis e com terapéutica otimizada para a IC para avaliar uma
potencial indicagdo para implantagido de um desfibrilhador como prevengio
primaria. Esta avaliagdo deve ser planeada e facultada a todos os doentes.
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* Doenca coronaria estavel apos enfarte do miocardio com
fracdo de ejecdo preservada

Recomendacdes

Deve ser considerada a EVP nos sobreviventes de enfarte do miocardio
com fungio VE preservada e sem outra explicagdo para a sincope.

EVP = estimulagio ventricular programada;VE = ventricular esquerda.
Classe de recomendagao. "Nivel de evidéncia.

Recomendacdes

E recomendada a revascularizagio coronaria para reduzir o risco
de MSC em doentes com FV quando a isquemia miocardica aguda
precede o inicio da FV.

FV = fibrilhagdo ventricular; MSC = morte subita cardiaca.
Classe de recomendagao. "Nivel de evidéncia.

Depois da revascularizagdo coronaria, deve ser reavaliada a FEVE apo6s 6 — 12
semanas para avaliar as indicagbes potenciais para a prevengio primaria
com implantagio de CDI.

Recomendacdes

Pode ser considerada a amiodarona para alivio dos sintomas das AVs nos so-
breviventes de um enfarte do miocardio, mas ndo tem efeito na mortalidade.

Nao é recomendada a terapéutica com bloqueadores dos canais de
sodio (Classe IC) para prevenir a MSC em doentes com DC ou nos
sobreviventes de enfarte do miocardio.

AV = arritmia ventricular; DC = doenca das coronarias.
2Classe de recomendagcio. "Nivel de evidéncia.
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5.Terapéuticas nos doentes com disfuncdo ventricular
esquerda com ou sem insuficiéncia cardiaca
* Prevencdo primaria da morte subita cardiaca

Recomendacdes

E recomendada a terapéutica farmacoldgica otimizada com inibido-
res da ECA (ou quando ha intolerdncia, com ARA) com betablo-
queantes e com ARM em doentes com IC com disfungio sistolica
(FEVE < 35 — 40%) para reduzir a mortalidade total e a MSC.

ARA = antagonistas dos recetores da angiotensina Il; ARM = antagonistas dos recetores dos mineralo-

corticoides; ECA = enzima de conversio da angiotensina; FEVE = fragdo de ejegdo ventricular esquerda;
IC = insuficiéncia cardiaca; MSC = morte sibita cardiaca. *Classe de recomendacio."Nivel de evidéncia.

Recomendacdes Classe® | Nivel®

E recomendada a terapéutica com um CDI para reduzir a MSC em
doentes com |C sintomatica (Classes II-lll da NYHA) e com FEVE < 35%
apos 2 3 meses de terapéutica médica otimizada, em quem se espera
que sobreviva pelo menos | ano com boa capacidade funcional.

+ Etiologia isquémica (pelo menos 6 semanas apos enfarte do miocardio).

* Etiologia nao isquémica.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; FEVE = fragao de ejegdo ventricular esquerda;
IC = insuficiéncia cardiaca; MSC = morte subita cardiaca; NYHA = New York Heart Association.
Classe de recomendagio. °Nivel de evidéncia.

Recomendacgdes Classe®* m

Deve ser considerada a implantagao de um CDI nos casos de prevengdo prima-

. A ) . ; lla C
ria e secundaria de MSC em doentes orientados para transplantagdo cardiaca.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; MSC = morte subita cardiaca;
NYHA = New York Heart Association.
2Classe de recomendagao. "Nivel de evidéncia.
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Existem dois grandes ensaios que proporcionaram dados sobre a implantagao
de CDI na prevengao primaria da MSC em doentes com IC e com FEVE redu-
zida: o ensaio Sudden Cardiac Death inHEart Failure Trial (SCD-HeT) e o ensaio
Multicenter Automatic Defibrillator Implantation Trial-Il (MADIT-II).

No ensaio SCD-HeFT, a utilizagdo de um CDI foi associada a uma redugio de
23% de risco de morte (hazard ratio 0,77,1C 95% 0,62-0,96; p = 0,007) e a uma
redugdo absoluta de 7% da mortalidade ap6s 5 anos (de 29 a 22%).

No ensaio DEFibrillatorin Non-Ischemic cardiomyopathy Treatment Evaluation (DE-
FINITE), a mortalidade foi reduzida em cerca de 35% no grupo com CDI (hazard
ratio 0,65;1C 95% 0,40 — 1,06; p = 0,08).

Atualmente, ndo ha estudos controlados aleatorizados que demonstrem o valor
de um CDI nos doentes assintomaticos (Classe | da NYHA) com disfungao sis-
tolica (FEVE < 35% ou 40%) ou nos doentes com IC e FEVE preservada > 40 —
45%, pelo que o CDI ndo é recomendado na prevengao primaria destes doentes.

* Terapéutica de ressincronizacao cardiaca na prevencao
primaria da morte subita

Recomendacgdes Classe*| Nivel®

ATRC é recomendada para reducio da mortalidade total em doentes
com uma FEVE < 35% e BCRE apesar de terapéutica farmacoldgica oti-
mizada durante pelo menos 3 meses. Espera-se que estes doentes so-
brevivam pelo menos durante | ano com boa capacidade funcional:

* Com um QRS de duragio > 150 ms

* Com um QRS de duragio de 120 — 150 ms _

Deve ou pode ser considerada aTRC para redugio da mortalidade total em
doentes com uma FEVE < 35%, sem BCRE, apesar de terapéutica farmaco-
logica otimizada durante pelo menos 3 meses. Espera-se que estes doentes
sobrevivam pelo menos durante | ano com boa capacidade funcional.

* Com um QRS de duragao > |50 ms lla B
* Com um QRS de duragio de 120 — 150 ms 1Ib B
BCRE = bloqueio completo do ramo esquerdo; FEVE = fragdo de ejegdo ventricular esquerda;

NYHA = New York Heart Association; TRC = terapéutica de ressincronizagio cardiaca.
2Classe de recomendagio. "Nivel de evidéncia.




Recomendacdes

Deve ser considerada a TRC para reducdo da mortalidade total nos doentes
com |C crénica, QRS 2 120ms e FEVE < 35% que permanecem nas Classe Fun-
cional ll/Classe Funcional [V — em ambulatorio, apesar de terapéutica farma-
coldgica otimizada durante pelo menos 3 meses e em quem se prevé uma
esperanca de vida de pelo menos de | ano com boa capacidade funcional, desde
que o pacing Biv possa ser assegurado tio proximo quanto possivel dos [00%.

Deve ser considerada a ablagao da jungao AV no caso de pacing Biv inadequado. lla

AV = auriculo ventricular; BiV = biventricular; FEVE = fragdo de ejecdo ventricular esquerda; | nsuficiéncia
cardiaca; NYHA = New York Heart Association; TRC = terapéutica de ressincronizagao cardiaca.

Classe de recomendagao. "Nivel de evidéncia.

Recomendacdes

A

E recomendada a TRC-D para redugo da mortalidade total em doentes com
QRS de duragdo 2 30 ms, com FEVE < 30% e com BCRE, apesar de pelo
menos 3 meses de terapéutica farmacologica otimizada e que apresentem uma
esperanca de vida de pelo menos | ano com boa capacidade funcional.

Pode ser considerada a TRC-D para prevengao do internamento por insu-
ficiéncia cardiaca em doentes com QRS de duragio de 2 150 ms, indepen-
dentemente da morfologia do QRS, e FEVE < 35%, apesar de pelo menos
3 meses de terapéutica farmacoldgica otimizada que apresentem uma es-
peranca de vida de pelo menos | ano com boa capacidade funcional.

BCRE = bloqueio completo do ramo esquerdo; FEVE = fracdo de ejegio ventricular esquerda; IC = insuficiéncia car-
diaca; NYHA = New York Heart Association; TRC-D = terapéutica de ressincronizagio cardiaca com desfibrilhador.
*Classe de recomendagio.°Nivel de evidéncia. ‘Estas recomendagdes referem-se especificamente a TRC-D uma vez
que os estudos sobre o efeito da ressincronizagio em doentes da Classe Il da NYHA apenas utilizaram a TRC-D.

Para os doentes com ritmo sinusal sdo fornecidas recomendagdes relativa-
mente ao BCRE versus morfologia sem BCRE e, assim como, relativamente
a duragao do QRS (120 — 150 ms versus > 150 ms) (Tabela A deste capitulo).
Sao fornecidas recomendagdes na Tabela B deste capitulo para os doentes
com FA. ATRC nio é recomendada em doentes com insuficiéncia cardiaca
e QRS de duragdo < 120 ms.
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¢ Extrassistoles ventriculares em doentes com doenca
cardiaca estrutural/disfuncdo ventricular esquerda

Recomendacgdes

Nos doentes com ESV frequentes sintomaticas ou TVNM:

* Deve ser considerada a amiodarona.

* Deve ser considerada a ablagdo por cateter.

Deve ser considerada a ablagao por cateter em doentes com dis-
fungao VE associada a ESVs.

ESV = extrassistole ventricular;TVNS = taquicardia ventricular ndo sustentada;VE = ventricular esquerda.
*Classe de recomendagio. "Nivel de evidéncia

As ESVs e as runs de TVNM em individuos com doenca cardiaca estrutural
contribuem para um aumento do risco de mortalidade, sendo > 10 ESVs por
hora ou runs de TVNM um marcador aceitavel para risco acrescido.

Se os doentes sdo sintomaticos devido a ESVs ou aTVNM ou se as ESVs ou as
TVNMs contribuem para reduzir a FEVE (miocardiopatia induzida por taqui-
cardia) deve ser considerada a amiodarona ou a ablagdo por cateter.

Uma elevada carga de ESV (> 24%) em doentes com disfungdo VE e um inter-
valo de acoplamento muito curto das ESVs (< 300 ms), sugerem uma miocar-
diopatia induzida por ESV. Nestes doentes a ablagdo por cateter pode eliminar
as ESVs e reverter a disfungao VE.

* Taquicardia ventricular sustentada
- Terapéutica farmacologica

Recomendacdes

E recomendada a otimizagio da medicacio para a IC de acordo com as Re-
comendagdes atuais para a IC nos doentes com disfungdo VE e TV mantida.

Deve ser considerado o tratamento com amiodarona para prevenir
aTV nos doentes com ou sem CDI.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; IC = insuficiéncia cardiaca; TV = taquicardia ventricular;
VE = ventricular esquerda. *Classe de recomendacio. *Nivel de evidéncia.
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- Ablacdo por cateter

Recomendagdes

E recomendada a ablagdo por cateter com urgéncia em centros es-
pecializados ou com experiéncia nos doentes que apresentam TV in-
cessante ou tempestade elétrica proveniente de choques por CDI.

E recomendada a amiodarona ou a ablagdo por cateter nos doentes
com choques recorrentes por CDI devido a TV sustentada.

E recomendada a implantago de um CDI nos doentes submetidos a ablagio por
cateter sempre que retinam os critérios de indicagdo para implantagdo de um CDI.

Deve ser considerada a amiodarona ou a ablagdo por cateter apos
um primeiro episédio de TV mantida nos doentes com CDI.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; TV = taquicardia ventricular.
*Classe de recomendagio. "Nivel de evidéncia.

* Taquicardia por reentrada ramo a ramo

Recomendacdes

E recomendada a ablagdo por cateter como terapéutica de primeira linha
nos doentes que se apresentam com taquicardia por reentrada ramo a ramo.

2Classe de recomendagéo.
®Nivel de evidéncia.

A taquicardia por re-entrada ramo a ramo consiste numa taquicardia rara
por macro reentrada que envolve normalmente o ramo direito como feixe
anterdgrado e o ramo esquerdo como feixe retrégrado. No ECG de su-
perficie de 12 derivagdes é observada a morfologia do BCRE com um des-
vio esquerdo do eixo. A reentrada ramo a ramo esta muitas vezes
associada a miocardiopatia.

A ablagao por cateter de um dos ramos é curativa.
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6. Miocardiopatias
Quase todas as miocardiopatias podem estar associadas a AV e a um risco
acrescido de MSC que varia com a etiologia e a gravidade da doencga.

* Miocardiopatia dilatada (MCD)

A MCD é definida como uma dilatagio e disfuncao sistdlicaVE na auséncia
de condiges anormais de sobrecarga ou de DC capaz de por si s6 causar
uma insuficiéncia sistdlica global. Nos adultos, a MCD é mais comum nos
homens do que nas mulheres com uma prevaléncia global de | em 2500
individuos e uma incidéncia anual estimada de 7 em 100 000. Nas criancas
a incidéncia é de 0,57 casos em 100 000.

As mutagbes genéticas potencialmente patogénicas sio encontradas em
20% dos adultos com MCD (proteinas sarcoméricas e do desmossoma).
As mutagbes na lamina A/C (LMNA) e na desmina sao frequentes nos
doentes com doencas do tecido de condugao.

Recomendacées Classe® m

E recomendada a terapéutica médica otimizada (inibidores da ECA,
betabloqueantes e ARM) nos doentes com MCD para reduzir o A
risco de morte subita e de IC progressiva.

A identificagdo imediata e o tratamento dos fatores arritmogénicos (ex.
os farmacos proarritmicos, a hipocalemia) e as comorbilidades (ex.a
doenga tiroideia) sdo recomendados em doentes com MCD e AV.

E recomendada uma angiografia coronaria nos doentes com MCD
estavel com risco intermédio de DC e aparecimento de novo de AV.

E recomendado um CDI em doentes com MCD e com TV com
compromisso hemodinamico /FV, com esperanga de vida > | ano
com boa capacidade funcional.

E recomendado um CDI em doentes com MCD, IC sintomtica
(Classes Il - 1ll da NYHA) e com fragao de ejegao < 35%,apesar de
2 3 meses de tratamento com terapéutica farmacolégica otimizada,
com esperanga de vida > | ano com boa capacidade funcional.

E recomendada a ablagdo por cateter em doentes com MCD e taquicardia
ventricular por reentrada ramo a ramo refrataria a terapéutica médica.
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Recomendacgdes Classe®

Deve ser considerado um CDI em doentes com MCD e com mutagdo con-

) Be Ila
firmada causadora de LMNA e que apresentem fatores de risco clinicos®.

Deve ser considerada a amiodarona em doentes com CDI e cho-
ques apropriados recorrentes apesar da programagao otimizadado | lla
dispositivo.

Pode ser considerada a ablagio por cateter em doentes com MCD e AV b
nao causadas por reentrada ramo a ramo refratarias a terapéutica médica.

Pode ser considerado um EEF com EVP na estratificacio de risco da MSC.

Nao é recomendada a amiodarona no tratamento de TVNM em
doentes com MCD.

Nao é recomendada a administragao dos bloqueadores dos canais
de sodio para tratar a AV em doentes com MCD.

ARM = antagonistas dos recetores dos mineralocorticoides; AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfi-
brilhador implantavel; DC = doenga coronaria; ECA = enzima de conversio da angiotensina; EEF = estudo eletro-
fisiologico; EVP = estimulagdo ventricular programada; IC = insuficiéncia cardiaca; LMNA = lamina A/C;
MCD = miocardiopatia dilatada; NYHA = New York Heart Association; TV = taquicardia ventricular; TVNS = taqui-
cardia ventricular nio sustentada.

Classe de recomendagio. °Nivel de evidéncia. “Fatores de risco em doentes com mutagio LMNA confirmada:
TVNS durante a monitorizagio ambulatéria com eletrocardiograma, FEVE < 45% na primeira avaliagdo, sexo mas-
culino e mutages com perda de sentido (insergao, exclusao, truncamentos ou mutagdes que afetam as unides).

* Miocardiopatia hipertrofica (MCH)

A MCH ¢ caracterizada pelo aumento da espessura da parede VE nio ex-
plicada apenas por situagdes de sobrecarga anormal no VE. A prevaléncia
mundial de hipertrofia VE inexplicada esta estimada entre 0,02 — 0,23% nos
adultos, com taxas muito mais baixas nos doentes < 25 anos de idade. Em-
bora a MCH seja mais frequentemente transmitida como uma caracteris-
tica genética autossomica dominante, a maioria dos estudos refere uma
pequena preponderancia nos homens sendo similar a frequéncia de MCH
nos diferentes grupos étnicos.

A mortalidade cardiovascular global anual e a taxa de morte ou choque
apropriado do CDI nos casos de TV/FV em adultos ndo selecionados com
MCH é de | — 2% e de 0,81%, respetivamente.
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Recomendacdes

Recomenda-se que os desportos de competigio* sejam evitados pelos doentes com MCH.

E recomendada a implantagio de um CDI em doentes que sobreviveram
de uma paragem cardiaca devida a TV ou a FV ou que tiveram TV man-
tida espontinea causadora de sincope ou de compromisso hemodind-
mico e com esperanga de vida > | ano.

E recomendada a estratificagio de risco com o calculador de risco MCH-
MSC¢ para estimar o risco de morte subita aos 5 anos em doentes com 2
16 anos sem historia de TV ou de FV reanimados de MSC ou de TV mantida
espontdnea causadora de sincope ou de compromisso hemodindmico.

Recomenda-se que a andlise de risco de MSC aos 5 anos seja efe-
tuada na primeira avaliagdo e em intervalos de -2 anos sempre que
se verificar uma alteragdo do estado clinico.

Deve ser considerada a implantagao de um CDI em doentes com uma es-
timativa de risco de morte subita aos 5 anos de 2 6% e esperanca de vida
> | ano no seguimento de avaliagao clinica detalhada que tem em atencio| lla
o risco de complicag6es ao longo da vida e do impacto de um CDI no es-
tilo de vida, na condigdo socioecondmica e na satide psicologica.

Pode ser considerada a implantagao de um CDI em doentes individuais com
um risco estimado de MSC aos 5 anos entre 2 4% e < 6% e uma esperanga
de vida > | ano no seguimento de avaliagio clinica detalhada que tem em|  Ilb
atengdo o risco de complicagdes ao longo da vida e o impacto de um CDI
no estilo de vida, na condigio socioeconémica e na satde psicologica.

Pode ser considerada a implantagdo de um CDI nos doentes individuais
com um risco estimado de MSC aos 5 anos < 4% quando apresentam ca-
racteristicas clinicas que s3o de importancia progndstica comprovada e
quando uma avaliagdo de complicagSes de risco ao longo da vida e o im-
pacto de um CDI no estilo de vida, na condigdo socioecondmica e na
satide psicoldgica sugerem um beneficio real da terapéutica por CDI.

lib

Néo é recomendado um EEF invasivo com EVP na estratificagdo de risco da MSC.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; EEF = estudo eletrofisiologico; EVP = estimulagio ventri-
cular programada; FV = fibrilhagao ventricular; MCH = miocardiopatia hipertréfica; MSC = morte subita
cardiaca; TV = taquicardia ventricular.

*Classe de recomendacao. "Nivel de evidéncia.“As Recomendagées da ESC definem o desporto de com-
petigdo enquanto desporto amador ou profissional que implique exercicio fisico numa base regular e par-
ticipagdo em competigdes oficiais. “O’Mahony C, et al. Eur Heart | 2014;35:2010-2020.
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* Miocardiopatia arritmogénica ventricular direita (MAVD)

Recomendacdes

Clase | N
C

Recomenda-se que os doentes com MVDA evitem os desportos
de competigao®.

Os betabloqueantes, titulados para a maxima dose tolerada, sdo re-
comendados como terapéutica de primeira linha para melhorar os
sintomas nos doentes com ESV e TVNM frequentes.

E recomendada a implantagio de um CDI em doentes com historia
de MSC abortada e TV hemodinamicamente mal tolerada.

Deve ser considerada a amiodarona para melhorar os sintomas nos
doentes com ESV ou TVNS frequentes que sio intolerantes ou que
tém contraindicagdes para os betabloqueantes.

A ablacio por cateter, realizada em centros com experiéncia, deve
ser considerada em doentes com ESV ou TV sintomaticas frequen-
tes sem resposta a terapéutica médica para melhoria dos sintomas
e para prevencio dos choques por CDls, respetivamente.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes com
MVDA que hemodinamicamente tiveram boa tolerancia a TV man-
tida, ponderando o risco de terapéutica por CDI, incluindo compli-
cagdes a longo prazo e o beneficio do doente.

Pode ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes com um ou
mais fatores de risco reconhecidos de AV, em doentes adultos com espe-
ranca de vida > | ano no seguimento de avaliagao clinica detalhada, tendo
em atengao o risco de complicagées ao longo da vida e o impacto de um
CDlI no estilo de vida, na condigao socioeconomica e na satide psicologica.

Pode ser considerado o EEF invasivo com EVP na estratificagdo de risco de MSC.

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; EEF = estudo eletrofisiologico;
ESV = extrassistoles ventriculares; EVP = estimulagdo ventricular programada; MAVD = miocardiopatia
arritmogénica ventricular direita; MSC = morte subita cardiaca; TV = taquicardia ventricular; TVNS = ta-
quicardia ventricular ndo sustentada.

2Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.

“As Recomendagdes da ESC definem o desporto de competicdo enquanto desporto amador ou profis-
sional que implique exercicio fisico numa base regular e participagdo em competicdes oficiais.
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* Outras miocardiopatias
-Miocardiopatias infiltrativas

Recomendacdes

Deve ser considerado um CDI em doentes com amiloidose de ca-
deia leve ou com amiloidose cardiaca hereditaria associada a trans-
tirretina e com AV com compromisso hemodinimico e com
esperanga de vida > | ano com boa capacidade funcional.

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibilhador implantavel.
Classe de recomendagio.
Nivel de evidéncia.

- Miocardiopatia restritiva

Recomendacgdes

E recomendado um CDI para redugio do risco de MSC em doentes
com miocardiopatia restritiva e AV sustentada com compromisso
hemodinamico e com esperanca de vida > | ano com boa capaci-
dade funcional.

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; MSC = morte subita cardiaca.
Classe de recomendagao.
Nivel de evidéncia.

- Miocardiopatia de Chagas

Recomendacdes

Deve ser considerado um CDI nos doentes com miocardiopatia de
Chagas e com FEVE< 40% e com esperanca de vida > | ano com
boa capacidade funcional.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; FEVE = fragio de ejegdo ventricular esquerda.
Classe de recomendagao.
Nivel de evidéncia.
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7.Sindromes de arritmia primaria hereditaria

As sindromes de arritmia primaria hereditaria constituem um grupo diverso
de alteragdes genéticas causadas por mutagdes de codificagdo de genes de
proteinas dos canais que regulam a fungdo elétrica do coragio. Na auséncia
de anomalias cardiacas estruturais manifestas, estas muta¢des favorecem o
inicio de AV potencialmente fatal.

As sindromes de arritmia primaria sao responsaveis por 15 —25% de MSC
nos individuos jovens com um coragdo morfologicamente «normal».

* Sindrome de QT longo (SQTL)

Recomendacdes

Classe] Nivl”
A SQTL é diagnosticada se:

* QTc = 480 ms em ECGs concordantes de 12 derivagdes OU C
* SQTL com score de risco > 3¢

A SQTL é diagnosticada na presenca de uma mutagio de SQTL pa-
togénica confirmada, independentemente da duragao do QT.

Deve ser considerado o diagndstico eletrocardiografico da SQTL na pre-
sen¢a de 460<QTc<480 ms em ECGs concordantes de 12 derivagdes
em doentes com um episédio de sincope inexplicada ou de taquicardia
ffibrilhagdo ventriculares documentadas na auséncia de doenga cardiaca.
ECG = eletrocardiograma; QTc = QT corrigido; SQTL = sindrome de QT longo.
2Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.

Schwarts P}, et al. Circulation 1993;88:782-784.

Recomendacdes

Sao recomendadas as seguintes alteragdes do estilo de vida em todos
os doentes com um diagnéstico de SQTL:
a. Evicgdo de farmacos que prolonguem o QT (www.crediblemeds.org)
b. Corregao das alteragdes eletroliticas (hipocalemia, hipomagnese-
mia, hipocalcemia) que podem ocorrer durante a diarreia, vomitos
ou situagoes metabolicas.
c.Evicgdo dos estimulos especificos do gendtipo para as arritmias
(natagdo intensa especialmente no QTLI e exposicio a ruidos
intensos nos doentes com QTL2).
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Recomendacgdes

Sdo recomendados os betabloqueantes em doentes com um diag-
nostico clinico de SQTL.

E recomendada a implantagio de um CD associada a administragio de
betabloqueantes em doentes com SQTL e com paragem cardiaca prévia.

Devem ser considerados os betabloqueantes nos portadores de mu-
tacio causadora de SQTL e intervalo QT normal.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em adigdo aos beta-
bloqueantes em doentes com SQTL que tiveram sincope e/ou TV| lla
sob uma dose adequada de betabloqueantes.

Deve ser considerada a desnervagio simpatica cardiaca esquerda em
doentes com SQTL sintomatico quando:
a. Os betabloqueantes sio ineficazes, ndo tolerados ou contraindi-
cados; Ila
b. A terapéutica com um CDI é contraindicada ou recusada;
c. Os doentes com CDI medicados com betabloqueantes apresen-
tem multiplos choques.

Podem ser considerados os bloqueadores dos canais de cilcio
(mexiletina, flecainida ou ranolazina) como terapéutica adicional para| b
encurtar o intervalo QT nos doentes com QTL3 e QTc > 500ms.

Pode ser considerada a implantagdo de um CDI para além da terapéutica
com betabloqueantes nos portadores assintomaticos de uma mutagao
patogénica no gene KCNH2 ou geneSCN5A quando o QTc for > 500 ms.

Nao é recomendado um EEF com EVP na estratificagio de risco da
morte subita cardiaca.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; EEF = estudo eletrofisiologico; EVP = estimulagio ventricular
programada; QTc = QT corrigido; QTLI = sindrome de QT longo tipo |; QTL2 = sindrome de QT longo
tipo 2; QTL3 = sindrome de QT longotipo 3; SQTL = sindrome de QT longo; TV = taquicardia ventricular.
2Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.
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* Sindrome de QT Curto (SQTC)

Recomendacgdes

A SQTC é diagnosticada na presenga de um QTc < 340 ms.

Deve ser considerada a SQTC na presenca de 340 < QTc < 360 ms
e de um ou mais dos sintomas seguintes:
a.Uma mutagdo patogénica confirmada,
b. Historia familiar de SQTC,
c. Historia familiar de morte subita < 40 anos,
d. Histéria de sincope de causa inexplicavel ou de taquicardia/fibrilha-
¢ao ventriculares documentadas na auséncia de doenga cardiaca.

FV = fibrilhagdo ventricular; QTc = QT corrigido; SQTC = sindrome de QT curto;
TV = taquicardia ventricular.
Classe de recomendagio. "Nivel de evidéncia.

Recomendacdes

E recomendada a implantagio de um CDI em doentes com um diag-
nostico de SQTC que:
a.Sejam sobreviventes reanimados de paragem cardiaca, e/ou
b. Tenham TV mantida espontinea documentada.

Podem ser considerados a quinidina ou o sotalol nos doentes com
diagnostico de SQTC, recomendados para CDI, mas que apresentam
contraindicagdo ou recusa para o mesmo.

Podem ser considerados a quinidina ou o sotalol nos doentes assin-
tomaticos com um diagnostico de SQTC e historia familiar de MSC.

Nio é recomendado o EEF invasivo com EVP na estratificacio de
risco da morte sUbita cardiaca.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; EEF = estudo eletrofisioldgico; EVP = estimulagio ventri-
cular programada; MSC = morte subita cardiaca; QTc = QT corrigido; SQTC = sindrome de QT curto;
TV = taquicardia ventricular.

Classe de recomendagio.

"Nivel de evidéncia
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* Sindrome de Brugada (SBr)

Recomendacdes

A Sindrome de Brugada é diagnosticada em doentes com elevagio do
segmento ST com morfologia tipo | 2 2mm em 2 | derivagao precordial
direita comV| e/ouV2 posicionadas nos 2°,3° ou 4° espagos intercostais
que surge espontaneamente ou apos um teste farmacoldgico provocativo
com administragao intravenosa dos bloqueadores dos canais de sodio
(tais como a ajmalina, a flecainida, a procainamida ou a pilsicainida).
2Classe de recomendagcao. "Nivel de evidéncia.

Recomendacdes

Sdo recomendadas as seguintes alteragdes do estilo de vida em todos os doen-
tes com um diagndstico de sindrome de Brugada:
a.Evicgdo de farmacos que possam induzir a elevagio do segmento ST nas
derivagdes precordiais direitas (www.brugadadrugs.org);
b. Evicgdo de ingestdo excessiva de dlcool e de refeigoes pesadas;
c. Tratamento rapido de qualquer tipo de febre com farmacos antipiréticos.

E recomendada a implantacio de um CDI em doentes com um diag-
nostico de Sindrome de Brugada que:

a.Sejam sobreviventes reanimados de paragem cardiaca e/ou

b. Tenham TV sustentada espontinea documentada.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes com o
diagnostico ECG de padrao tipo | espontineo e histéria de sincope.

A quinidina ou o isoproterenol devem ser considerados em doentes com
sindrome de Brugada para o tratamento das tempestades elétricas.

Deve ser considerada a quinidina em doentes com indicagao para implantagao
de CDI, mas que apresentam contraindicagdo ou recusa para © mesmo e em
doentes que necessitam de tratamento para arritmias supraventriculares.

Pode ser considerada a implantagao de um CDI em doentes com
diagnostico de sindrome de Brugada que desenvolvem FV durante a
EVP com até 2 ou 3 extraestimulos em dois locais.

Pode ser considerada a ablagdo por cateter em doentes com historia
de tempestades elétricas ou de choques apropriados repetidos.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG = eletrocardiograma; EVP= estimulagao ventricular
programada; FV = fibrilhagao ventricular; TV = taquicardia ventricular.
*Classe de recomendagao. °Nivel de evidéncia.
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* Taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminérgica

Recomendagdes

ATVPC é diagnosticada na presenga de um coragao estrutural-
mente normal, de um ECG normal e de TV polimérfica ou bidirec-
cional induzida pelo esfor¢o ou emogao.

ATVPC ¢é diagnosticada em doentes portadores de mutagao(des)
patogénica(s) dos genes RyR2 ou CASQ2.

ECG = eletrocardiograma; TV = taquicardia ventricular;
TVPC = taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.
Classe de recomendagao. "Nivel de evidéncia.

Recomendacdes

Sdo recomendadas as seguintes alteragdes do estilo de vida em todos
os doentes com diagnéstico de TVPC: evicgdo de desportos compe-
titivos, exercicio fisico vigoroso e ambientes com stress.

Sdo recomendados os betabloqueantes em todos os doentes com
um diagndstico clinico de TVPC, baseado na documentagdo da pre-
senca de AVs espontdneas ou induzidas por stress.

E recomendada a implantagio de um CDlI, para além dos betablo-
queantes com ou sem flecainida,em doentes com um diagnéstico de
TVPC que apresentem paragem cardiaca, sincope recorrente ou TV
polimérfica/bidireccional apesar da terapéutica otimizada.

Deve ser considerada a terapéutica com betabloqueantes para os membros da
familia geneticamente positivos, mesmo apos uma prova de esforgo negativa.

Deve ser considerada a flecainida além dos betabloqueantes nos
doentes com diagnostico de TVPC que tiveram sincope recorrente
ou TV polimoérfica/bidireccional enquanto medicados com betablo-
queantes, quando ha risco/contraindicagées para um CDI, ou quando
o CDI ndo esta disponivel ou é recusado pelo doente.

Deve ser considerada a flecainida além dos betabloqueantes nos
doentes com diagnéstico de TVPC e portadores de um CDI para re-
duzir os choques apropriados pelo CDI.
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Recomendac¢ées
Pode ser considerada a desnervagao simpitica cardiaca esquerda em doentes
com diagnéstico de TVPC que tiveram sincope recorrente ou TV polimor-
fica/bidireccional/diversos choques apropriados por CDI enquanto medica-
dos com betabloqueantes ou com betabloqueantes mais flecainida ou em
doentes intolerantes ou com contraindicagdes aos betabloqueantes.

Nao é recomendado o EEF com EVP na estratificagao de risco da morte
subita cardiaca.

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; EEF = estudo eletrofisiologico; EVP = esti-
mulagdo ventricular programada; MSC = morte s(bita cardiaca; TV = taquicardia ventricular; TVPC = taquicardia ven-
tricular polimérfica catecolaminérgica. *Classe de recomendacio. *Nivel de evidéncia.
8.Arritmias pediatricas e cardiopatia congénita
¢ Tratamento de arritmias ventriculares em criancas

com um corac¢ao estruturalmente normal

Recomendacgdes

Classe'| NiveP
Recomenda-se que as criangas assintomaticas com extrassistoles isoladas

frequentes ou com um ritmo ventricular acelerado e com fungao ventri- B
cular normal sejam seguidas sem tratamento.

E recomendada a terapéutica médica ou a ablagio por cateter em criangas com
ESVs frequentes ou com TV, presumivelmente causadoras de disfungao ventricular.
Deve ser considerada a ablagdo por cateter, quando a terapéutica médica
¢ ineficaz ou indesejavel nas criangas sintomaticas com TVCSVD/ESVs|  lla
idiopaticas ou com TV fascicular esquerda sensivel ao verapamil.

Deve ser considerada a ablaio por cateter realizada por operadores com experiéncia
apos faléncia da terapéutica médica ou como alternativa a terapéutica médica cronicanas | lla.
criangas sintomaticas com TV/ESVs idiopiticas da CSVE, ctspides adrticas ou epicardicas.

Devem ser considerados os bloqueadores dos canais de sdio (agentes da Classe IC) como

: P . . lla
uma alternativa aos betabloqueantes ou ao verapamil em criangas com TV da cimara de saida.

Nao é recomendada a ablagio por cateter em criangas com menos de 5 anos
de idade, exceto nos casos de insucesso da terapéutica médica ou quando a
TV ndo é hemodinamicamente tolerada.

Ndo ¢ recomendada a medicagdo com verapamil em criangas com menos de | ano.

AV = arritmia ventricular; ESV = extrassistole ventricular; CSVD = cdmara de saida do ventriculo direito;
CSVE = camara de saida do ventriculo esquerdo; TV = taquicardia ventricular.
*Classe de recomendacao. ®Nivel de evidéncia.
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* Morte subita cardiaca e arritmias ventriculares em doentes
com cardiopatia congénita

Ap6s a avaliagio para definir a causa do evento e excluir quaisquer
causas reversiveis, ¢ recomendada a implantagao de CDI em doentes ]
com CPC, sobreviventes reanimados de uma paragem cardiaca.

E recomendada a implantagio de um CDI em doentes com CPC com
TV mantida sintomatica, que tenham sido submetidos a avaliagio he-
modindmica e eletrofisioldgica.

E recomendada a ablagio por cateter como terapéutica adicional ou como
alternativa ao CDI em doentes com CPC que tenham TV monomorfica
recorrente ou terapéuticas adequadas pelo CDI que ndo sao controladas
através da reprogramagio do dispositivo ou da terapéutica farmacologica.

E recomendada a terapéutica por CDI nos adultos com CPC e FEVE
sistémica < 35%, fisiologia biventricular, IC sintomatica apesar de tra-
tamento médico otimizado e Classes funcionais Il ou Ill da NYHA.

Deve ser considerada a implantagio de um CDI em doentes com
CPC com sincope de causa desconhecida na presenca de disfungio
ventricular avancada ou de TV mantida ou FV induziveis na EVP.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes selecio-
nados com tetralogia de Fallot e multiplos fatores de risco de MSC,
incluindo disfuncao VE, TV nao sustentada, duracao do QRS > 180ms,
ouTV sustentada na EVP.

Deve ser considerada a ablagio por cateter na TV mantida mono-
morfica sintomatica em doentes com CPC e CDI, como alternativa
a terapéutica farmacologica.

Pode ser considerada a terapéutica por CDI em doentes com disfungao
ventricular direita avancada simples ou sistémica na presenca de outros fa-
tores de risco, tais como a TV nao mantida, Classes funcionais Il ou lll da
NYHA ou regurgitagao valvular auriculoventricular sistémica grave.

Pode ser considerada a EVP na estratificacdo de risco de MSC em
doentes com tetralogia de Fallot que tém 2 | fator de risco tal como:
disfuncao VE, TV nao mantida ou QRS de duragao > 180 ms.
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Recomendacdes Classe®

Pode ser considerada a EVP em doentes com CPC e TV nio mantida c
para determinar o risco de TV mantida.

Pode ser considerada a ablagéo cirirgica orientada por mapeamento
eletrofisiologico em doentes com CPC submetidos a cirurgia cardiaca,
com TV mantida clinica e com TV mantida monomorfica induzivel e
com identificagio de um istmo critico.

Néo é recomendada a ablagdo por cateter ou a terapéutica antiarrit-
mica profilatica na ESVs assintomaticas e infrequentes em doentes
com CPC e fungio ventricular estavel.

Nao é recomendada a EVP para estratificar o risco em doentes com
CPC na auséncia de outros fatores de risco ou sintomas.

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; CPC = cardiopatia congénita;
ESV= extrassistole ventricular; EVP = estimulagio ventricular programada; FV = fibrilhagdo ventricular;
IC = insuficiéncia cardiaca; MSC = morte subita cardiaca; NYHA = New York Heart Association; TV = taqui-
cardia ventricular;VE = ventricular esquerda.

2Classe de recomendagao. "Nivel de evidéncia.

* Terapéutica com cardioversor desfibrilhador implantavel
em doentes pediatricos

Recomendacdes

E recomendada a implantagdo de um CDI em doentes pediatricos so-
breviventes de paragem cardiaca na auséncia de causas reversiveis.

E recomendada a implantagdo de um CDI em combinagio com tera-
péutica médica em doentes peditricos de alto risco com canalopatias,
miocardiopatias ou CPC hereditarias.

Devem ser considerados testes de LDF nos sistemas de CDI nio
transvenosos durante o crescimento das criangas pequenas.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; CPC = cardiopatia congénita; LDF = limiar da desfibrilhagdo.
Classe de recomendagio.
"Nivel de evidéncia.
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9. Taquicardias ventriculares e fibrilhacdo ventricular
nos coracoes estruturalmente normais
* Taquicardia ventricular de camara de saida

Recomendacdes

Classe

E recomendada a ablagio por cateter daTV/ESV na CSVD em doentes
sintomaticos e/ou em doentes com faléncia de terapéutica farmaco-
légica antiarritmica (ex. betabloqueantes) ou em doentes com dimi-
nuicdo da fungio VE devido a carga de ESVda CSVD.

B

E recomendado o tratamento com bloqueadores dos canais de sodio
(agentes da Classe IC) em doentes sintomaticos com TV/ESV da
CSVE/cuspides adrticas ou epicardicas.

A ablagdo por cateter daTV/TSV da CSVE/cUspides aorticas ou epicardicas realizada
por operadores com experiéncia aps o insucesso de 2 | bloqueadores dos canais
de sodio (agentes Classe IC) ou nos doentes que ndo necessitam de terapéutica far-
macoldgica antiarritmica a longo prazo, deve ser considerada nos doentes sintomaticos.

ESV = extrassistole ventricular; CSVD = cdmara de saida do ventriculo direito; CSVE = cdmara de saida
do ventriculo esquerdo; TV = taquicardia ventricular;VE = ventricular esquerda.
2Classe de recomendagcio. "Nivel de evidéncia.

*Taquicardias ventriculares de origem diversa

Esta definicao inclui diversas formas de TV:taquicardia ventricular esquerda
idiopatica, taquicardia ventricular com origem no musculo papilar e taqui-
cardias ventriculares com origem nos anéis (anéis mitral e tricispide).

A forma mais comum da taquicardia ventricular esquerda idiopatica é aTV
fascicular posterior esquerda sensivel ao verapamil.

Recomendacgdes

E recomendada a ablagio por cateter realizada por operadores com experiéncia como
tratamento de primeira linha em doentes sintomaticos com TV idiopatica esquerda.

Quando a ablagio por cateter ndo esta disponivel ou ndo ¢ desejada, é recomendado
o tratamento com betabloqueantes, verapamil ou bloqueadores dos canais de sodio
(agentes da Classe IC) em doentes sintomaticos com TV esquerda idiopatica.
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Recomendacdes

E recomendado o tratamento com betabloqueantes, verapamil ou blo-
queadores dos canais de sodio (agentes de Classe IC) em doentes
sintomaticos com taquicardia com origem no musculo papilar.

E recomendado o tratamento com betabloqueantes, verapamil ou blo-
queadores dos canais de sodio (agentes da Classe IC) em doentes sin-
tomaticos com taquicardia com origem no anel mitral ou tricdspide.

Aablagio por cateter sob vigiidncia ecocardiogréfica efetuada por operadores com experiéncia
apos insucesso de 2 | bloqueadores dos canais de sodio (agentes da Classe IC) ou no caso
de doentes que recusam a terapéutica farmacologica antiarritmica a longo prazo, deve ser con-
siderada em doentes sintomaticos com taquicardia com origem no musculo papilar:

A ablagdo por cateter realizada por operadores com experiéncia apos insucesso de
2 | bloqueadores dos canais de sodio (agentes da Classe IC) ou no caso de doentes
que ndo querem terapéutica farmacoldgica a longo prazo, deve ser considerada em
doentes sintomaticos com taquicardia com origem no anel mitral ou tricispide.

TV = taquicardia ventricular.
*Classe de recomendagio. ®Nivel de evidéncia.

¢ Fibrilhacdo ventricular idiopatica

Recomendacgdes

E recomendada a implantagio de um CDI nos sobreviventes de FV idiopatica.

E recomendada a ablagio por cateter das ESVs que desencadeiam a FV recorrente, com
a consequente intervengdo pelo CDI, quando realizada por operadores com experiéncia.

E recomendada a ablagio por cateter das ESVs que desencadeiam tem-
pestade elétrica quando realizada por operadores com experiéncia.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; ESV = extrassistole ventricular;
FV = fribrilhagio ventricular.

2Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.
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* Torsade de Pointes com intervalo de aclopamento curto

Recomendacdes

E recomendado um CDI em doentes com diagnéstico confirmado
de TdP com intervalo de acoplamento curto.

Deve ser considerado o verapamil para suprimir/prevenir de forma aguda
uma tempestade elétrica ou terapéuticas por choque do CDI recorrentes.

Deve ser considerada a ablagao por cateter para suprimir/prevenir a longo prazo
uma tempestade elétrica ou terapéuticas por choques recorrentes do CDI .

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; TdP = Torsade de Pointes.
*Classe de recomendagio. "Nivel de evidéncia.

10. Doencas cardiacas inflamatérias, reumaticas
e valvulares
- Doenca cardiaca inflamatoria

Recomendacdes Classe

Recomenda-se que os doentes com apresentagio potencialmente fatal
de taquiarritmias ventriculares sustentadas no contexto de suspeita clinica
de miocardite sejam referenciados para centros especializados com a
possibilidade de realizar monitorizagdo hemodinamica, cateterismo car-
diaco, biopsia endomiocardica, assisténcia cardiorrespiratoria com dispo-
sitivos mecénicos e terapéuticas especializadas para a arritmia.

E recomendada a colocagio de um pacemaker provisorio em doentes
com AV em contexto de bradicardia e/ou bloqueio cardiaco durante
a fase aguda da miocardite/pancardite.

Deve ser considerada a terapéutica com antiarritmicos em doentes
com TV ndo mantida ou mantida sintomatica durante a fase aguda da
miocardite.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI ou de um pacemaker
em doentes com doencas cardiacas inflamatérias apos resolugdo do
episodio agudo.
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Recomendacdes

Nos doentes com TV mantida com compromisso hemodinamico que
surge apos a resolugio de um episodio agudo de miocardite, deve ser
considerada a implantagao de um CDI, se a esperanca de vida > | ano
com boa capacidade funcional.

Deve ser considerado um colete cardioversor desfibrilhador como
ponte até a recuperagao total ou a implantagdo de um CDI nos doen-
tes com patologias cardiacas inflamatorias que evoluem com disfungio
VE residual grave e/ou instabilidade elétrica ventricular.

Pode ser previamente considerada a implantagido de um CDI nos doen-
tes com miocardite de células gigantes ou com sarcoidose, que apre-
sentem AV mantidas com compromisso hemodinamico ou recuperados
de paragem cardiaca, devido ao progndstico adverso destas situagdes,
se esperanga de vida > | ano com boa capacidade funcional.

A demonstragdo de infiltrados inflamatérios persistentes do miocardio por
evidéncia imunohistoldgica e/ou por fibrose de localizagdo invulgar através
de RMC, ap6s miocardite aguda pode ser considerada como um indicador
adicional do risco acrescido de MSC na doenga cardiaca inflamatoria.

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; MSC = morte subita cardiaca;
RMC = ressonancia magnética cardiaca; TV = taquicardia ventricular;VE = ventricular esquerda.

Classe de recomendagio.

"Nivel de evidéncia.
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* Doenca valvular cardiaca

Recomendacdes

E recomendada a implantagdo de um CDI em doentes com doenga
valvular cardiaca que, apds reparagio cirdrgica, preencham os critérios
de prevengao primaria e secundaria de MSC.

O tratamento cirdrgico da regurgitagio aértica aguda devido a endo-
cardite associada a TV sustentada é recomendado, exceto quando con-
traindicado.

Deve ser considerado um EEF com eventual ablagao por cateter em
doentes que desenvolvem TV no seguimento de cirurgia valvular, de
modo a identificar e curar aTV por reentrada ramo a ramo.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; EEF = estudo eletrofisiologico; MSC = morte subita car-
diaca; TV = taquicardia ventricular.
2Classe de recomendagao. "Nivel de evidéncia.

I I. Risco arritmico em populacdes selecionadas
* Doentes psiquiatricos

Recomendacdes

E recomendado o ajuste da dose ou a interrupgio do medicamento
nocivo quando, apds o tratamento com farmacos antipsicéticos, o in-
tervalo QTc atinge a duragdo > 500 ms ou aumenta até > 60 ms,
quando comparado com a linha basal.

E recomendada a monitorizagio dos niveis de potassio plasmatico para
evitar a hipocalemia durante o tratamento com farmacos antipsicoticos.

E recomendado evitar o tratamento com mais de um farmaco que
prolongue o intervalo QT.

Deve ser considerada a avaliagio do intervalo QT antes do inicio do
tratamento e durante a titulagdo da dose com farmacos antipsicoticos.

QTc = QT corrigido.
Classe de recomendagio.
"Nivel de evidéncia.
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* Doenc¢as neuromusculares

E recomendado um seguimento anual em doentes com distrofias
musculares, mesmo na fase oculta da doenca, quando os doentes B
sdo assintomaticos e o ECG é normal.

Recomenda-se que os doentes com patologias neuromusculares que
tém arritmias ventriculares, recebam o mesmo tratamento que os
doentes sem doengas neuromusculares..

E recomendada a implantagao de um pacemaker permanente em doen-
tes com doengas neuromusculares e bloqueio AV de terceiro grau ou
de segundo grau avancado qualquer que seja o nivel anatomico.

Pode ser considerada a implantagio de um pacemaker permanente em doentes com dis-
trofia miotonica tipo | (doenga de Steinert), Sindrome de Kearns-Sayre, distrofia muscular

Limb-Girdle (das cinturas pélvica e escapular) e com qualquer grau de bloqueio AV (in- iib B
cluindo bloqueio AV de primeiro grau), tendo em atengdo o risco de progressio rapida.
Pode ser considerada a implantagio de um CDI na distrofia mioto-
nica Tipo | (doenga de Steinert), nas distrofias musculares Emery- b B

Dreifuss e Limb-Girdle tipo IB quando ha indicagdo para pacing e
evidéncia de arritmias ventriculares.

AV = auriculoventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG = eletrocardiograma.
2Classe de recomendagio.
®Nivel de evidéncia.
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Duchenne

Distrofina

MCD

Becker

Distrofina

MCD

Miotonica, Tipo |

Expansao da repeticio do CTG

Doenga do tecido de condugdo e MCD

Miotonica, Tipo 2

Expansdo da repeticdo do CTG

Doenga do tecido de conducio

Emery-Dreifuss

Emerim, lamina A/C

Doenga do tecido de condugdo e MCD

Limb-girdle, Tipo 1B Lamina A/C Doenga do tecido de condugdo e MCD
Limb-girdle, Tipo 2C-2F Sarcoglican MCD
Limb-girdle, Tipo 21 Proteina relacionada com fukutin MCD

Facioscapulohumeral

Contragdo da repeticio D474

Doenga do tecido de condugao

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; ESV = extrassistole ventricular; MCD = miocardiopatia dilatada.

* Doentes gravidas
- Arritmias ndo relacionadas com a miocardiopatia peripartum

Recomendacdes

E recomendada a implantacio de um CDI se a sua indicago surgir
durante a gravidez.

Sdo recomendados agentes betabloqueantes durante a gravidez e
apos o parto nas doentes com SQTL ou TVPC.

O metoprolol, o propranolol ou o verapamil orais sao recomenda-
dos para o tratamento a longo prazo de TV mantida idiopatica.

E recomendada a cardioversao elétrica imediata no caso de TV man-
tida, especialmente se for hemodinamicamente instavel

Devem ser considerados o sotalol ou a procainamida i.v. na conver-
sdo aguda de TV monomérfica mantida hemodinamicamente estavel.

Deve ser considerada a amiodarona i.v. na conversio aguda de TV
monomorfica mantida, hemodinamicamente instavel se refrataria a
cardioversao elétrica ou sem resposta a outros farmacos.
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>90% ESV Apenas em fase avangada Sim
60 -75% TV associada a MCD Associada a MCD Sim
60 —80% TV, indicagdo para CDI Dependente da idade | Sim,30% de taxa de mortalidade
10-25% Incomum Incomum Sim
>90% TV, indicagdo para CDI | Comum, paralisagao auricular | Sim,30% de taxa de mortalidade
>90% TV, indicagdo para CDI Comum im, 30% de taxa de mortalidade
<25% Incomum Dados limitados Desconhecida
20 - 80% Incomum Nao registadas Desconhecida
5-15% TVs raras Raras Nio

TV = taquicardia ventricular.

Recomendacdes

Pode ser considerada a ablagao por cateter para o tratamento de
taquicardias refratarias aos farmacos e mal toleradas.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel; i.v. = intravenoso; SQTL = sindrome de QT longo;
TV = taquicardia ventricular; TVPC = taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.

2Classe de recomendagio.

"Nivel de evidéncia.
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- Arritmias relacionadas com a miocardiopatia peripartum

Recomendacdes

E recomendada a cardioversio elétrica ou a desfibrilhagio nas mulheres
gravidas que apresentam TV com instabilidade hemodinamica ou FV.

E recomendado o tratamento padrio da IC evitando farmacos con-
tra-indicados na gravidez (inibidores da ECA, ARA e inibidores da
renina) nas mulheres gravidas.

ARA = antagonistas dos recetores da angiotensina Il; ECA = enzima de conversao da angiotensina;
FV = fibrilhagdo ventricular; IC = insuficiéncia cardiaca; TV = taquicardia ventricular.

Classe de recomendagao.

Nivel de evidéncia.

* Apneia obstrutiva do sono

Recomendacgdes

Deve ser considerada a sindrome da apneia do sono no diagnostico
diferencial das bradiarritmias.

A presenca da apneia do sono e a dessaturagao de O, podem ser
considerados como fatores de risco para MSC em individuos com
distdrbios da respiragio durante o sono.

MSC = morte subita cardiaca.
Classe de recomendagio.
Nivel de evidéncia.

* Pro-arritmia relacionada com farmacos

Deve-se suspeitar de arritmias induzidas por farmacos se um substrato ar-
ritmogénico herdado ou adquirido foi excluido e se o doente esta a ser
tratado com farmacos que reconhecidamente alteram as propriedades elé-
tricas do coragdo (ex. indugio do prolongamento do intervalo QT) ou que
causam alteragdes eletroliticas.
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Recomendacdes

E recomendada a suspensio dos medicamentos nocivos sempre
que haja suspeita de arritmias induzidas por farmacos e possa ser
excluida a presenga de outros substratos arritmogénicos.

Apesar de uma possivel causa corrigivel da AV, deve ser considerada
a necessidade de implantagao de um CDI profilatico, baseada numa
avaliagdo individual do risco futuro de AV potencialmente fatal.

AV = arritmia ventricular; CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel.
2Classe de recomendagio.
"Nivel de evidéncia.

* Morte subita cardiaca em atletas

Recomendacdes

E recomendada nos atletas uma anamnese cuidadosa para expor a
doenga cardiovascular subjacente, alteracio do ritmo, episodios de
sincope ou historia familiar de morte sibita cardiaca.

Mediante identificagdo de alteragdes eletrocardiograficas sugestivas de doenga
cardiaca estrutural, é recomendada uma ecocardiografia e/ou uma RMC.

Deve ser considerado um exame fisico e um ECG de 12 derivages em re-
pouso no rastreio antes da participagdo em provas dos atletas mais novos.

Os individuos de meia idade que praticam exercicios de intensidade
elevada devem ser submetidos a rastreio baseado na historia, exame
fisico, SCORE de risco e ECG em repouso.

Os funcionarios das instalagées desportivas devem receber forma-
¢do em ressuscitagao cardiorrespiratoria e no uso adequado de
desfibrilhadores automaticos externos.

ECG = eletrocardiograma; RMC = ressonancia magnética cardiaca; SCORE = Systematic Coronary Risk Eval-
uation. Obeyesekere MN, et al. Circulation 2012;125:2308-2315.

Classe de recomendagio.

Nivel de evidéncia.
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¢ Sindrome de Wolff-Parkinson-White

Recomendacdes

E recomendada a ablacio em doentes com sindrome de WPW rea-
nimados de paragem cardiaca subita devido a FA e condugio rapida
através da via acessoria desencadeando FV.

Deve ser considerada a ablagdo em doentes com sindrome de WPW,
sintomaticos e/ou que tém vias acessorias com periodos refratarios
de duragio < 240 ms.

FA = fibrilhagdo auricular; FV = fibrilhacdo ventricular; WPW = Wolff-Parkinson-White.
Classe de recomendagao.
Nivel de evidéncia.

¢ Final de vida

Recomendacdes

Deve ser considerada a discussdo das questdes relacionadas com o

final de vida com os doentes propostos para a implantagio de um CDI C
antes da mesma e em fase significativas durante a evolugao da doenga.

Deve ser considerada a desativagdo de um CDI quando a situagao
clinica se deteriora.

CDI = cardioversor desfibrilhador implantavel.
*Classe de recomendagio.
"Nivel de evidéncia.
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