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Classes de Recomendagoes e Niveis de Evidéncia da ESC

Tabela 3 Classes de recomendagdes

Definicao Terminologia a utilizar

Evidéncia e/ou consenso geral de que
Classe | determinado tratamento ou procedimento
¢ benéfico, til, eficaz.

Evidéncia contraditéria e/ou divergéncia de opinides sobre a utilidade/

Classe eficacia de determinado tratamento ou procedimento.
Classe lla Pels.o da eV|d,er.1C|a/op|n|ao a favor da Deve ser considerado
utilidade/eficacia
Utilidade/eficicia menos bem estabe-
Classe Ilb ) A
lecida pela evidéncia/opinido
Evidéncia ou consenso geral de que deter-
minado tratamento ou procedimento nio
Classe Il

é (tilleficaz e podera ser prejudicial em
alguns casos.

Tabela 2 Niveis de evidéncia
Nivel de Opinido consensual dos peritos e/ou pequenos estudos, estudos
evidéncia C retrospetivos, registos
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1. Introdugio

A European Society of Cardiology (ESC) completou recentemente uma revisdo abrangente
do estado atual da evidéncia médica e dos dados dos ensaios clinicos relacionados com
o tratamento de doentes com arritmias ventriculares e a prevencdo de morte subita
cardiaca (MSC). No processo de revisdo global, opgdes de tratamento especificas foram
avaliadas e classificadas de acordo com escalas pré-definidas para classificagdo dos niveis
de evidéncia e da robustez das recomendagdes dos cuidados clinicos. Estes sistemas de
classificagdo sdo detalhados no interior da capa (Classes de recomendagdes e niveis de
evidéncia da ESC — Tabela 1 e Tabela 2). A evidéncia e as recomendagdes dos cuidados
clinicos provenientes desta revisao foram publicadas de forma integral e estao disponiveis
em acesso livre no website da ESC e no website do European Heart Journal (EH]).

2. Estrutura das recomendagées de bolso e como utiliza-las

Apresentamos, como instrumento formativo, uma compilagdo da informagdo sobre
cuidados clinicos essenciais extraida da versdo integral das recomendagGes. Lembramos
aos utilizadores destas Recomendagdes de Bolso que os tdpicos e a evidéncia médica
aqui abordados, sdo tratados mais detalhadamente na versao integral acima referida que
inclui recomendagdes adicionais e texto narrativo de apoio. Estas Recomendagdes de
Bolso incluem todos os fluxogramas e grande parte das recomendagdes, acompanhadas
por uma curta introdugdo. O cddigo das cores dos fluxogramas reflete a classe de
recomendagdo de acordo com a versdo integral e com outras guidelines da ESC. Apenas
as recomendagdes que ainda ndo sdo evidentes nos fluxogramas, sdo fornecidas nas
tabelas das recomendagdes.

O risco genético e os triggers tipicos de arritmias ventriculares e de MSC, a idade
na apresentagdo com arritmias ventricularessMSC, a predomindncia do género e o
subtipo tipico de arritmias ventriculares (TV polimérfica, fibrilhagao ventricular versus
TV monomérfica) nas diferentes doengas associadas a arritmias ventriculares/MSC sdo
apresentadas na figura central (Figura 1). A primeira parte destas recomendagdes fornece
orientagdo para avaliagdo diagnostica do doente com uma primeira apresentagao com
arritmias ventriculares e sem uma doenga cardiaca previamente conhecida, incluindo
recomendagdes sobre testes genéticos. Sao fornecidas recomendagdes praticas para a
programagao do CDI e algoritmos para a abordagem aguda de taquicardia de QRS largo,
tempestade elétrica e iniciagdo de farmacos. A segunda parte estd estruturada de acordo
com o tratamento especifico da doenga, seguido por recomendagdes para populagdes
selecionadas.




Figura 1 Figura Central
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DC, doenga coronria; FV, fibrilhagdo ventricular; MAVD, miocardiopatia arritmogénica do ventriculo direito;
MCD, miocardiopatia dilatada; MCH, miocardiopatia hipertrofica; SBr, sindrome de Brugada; SCA, sindrome
corondria aguda; SQTL, sindrome do QT longo; TdF, tetralogia de Fallot corrigida; TVM, taquicardia ventricular
monomorfica; TVP, taquicardia ventricular polimérfica; TVPC, taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.




3. Sensibilizagdo e intervencdo junto do publico

As intervengGes de ressuscitagao precoce, especialmente se prévias a chegada do
sistema de emergéncia médica, tém sido identificadas como um elemento-chave
para melhorar a sobrevivéncia.

Recomendagdes para o suporte basico de vida ao publico e acesso a um DAE
Recomendagbes Classe Nivel

Recomenda-se que o acesso publico a desfibrilhagdo seja disponibilizado
em locais onde a paragem cardiaca possa ocorrer com maior
probabilidade®.

Recomenda-se que o publico em geral proceda a uma rapida RCP -

durante a paragem cardiaca fora do hospital

Recomenda-se que seja dada formagdo em suporte bésico de vida a
comunidade para aumentar a taxa de RCP do publico em geral e a
utilizagdo do DAE.

Através de um sistema de alerta por telemével, devem ser considerados
voluntérios com formagdo em suporte bésico de vida para ajudar as lla
vitimas de paragem cardiaca fora do hospital nas proximidades.

DAE, desfibrilhador automatico externo; RCP, ressuscitagdo cardiopulmonar. * Centros comerciais, estadios, estagdes
de transportes pblicos, casinos.

4.Avaliacdo diagnéstica
4.1. Avaliagdo diagnéstica na primeira apresentagdo com arritmias
ventriculares
As arritmias ventriculares e MSC (abortada) sdo comuns como primeiras manifesta-
¢Oes de uma situagdo cardiaca ndo conhecida previamente. Uma avaliagao diagndstica
abrangente é fornecida para cinco cendrios clinicos frequentemente encontrados:

1. Achado acidental de TV ndo sustentada (TVNS)

2. Primeiro episédio de TV monomorfica sustentada (TVMS)

3. Sobreviventes de paragem cardiaca subita

4. Vitimas de morte slbita

5. Familiares de vitimas de sindrome de morte subita arritmica
Achado acidental de TVNS e primeira apresentagdo com uma TVMS
1. A TVNS acidental é um achado comum durante a avaliagdo cardiolégica de rotina
e durante a monitorizagdo prévia a indugdo de anestesia/sedagdo para procedimen-
tos ndo cardiacos. Os doentes com TVNS detetada acidentalmente requerem uma
avaliagdo mais aprofundada para identificar ou excluir condiges subjacentes.
2. A maioria dos doentes que apresentam TVMS tém doenca cardiaca estrutural. Uma
avaliagdo diagndstica detalhada é importante uma vez que a doenga subjacente deter-
mina a abordagem subsequente do doente.




Figura 2 Cenario 1: doentes que se apresentam com achado acidental
de TVNS
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DC, doenga arterial coronaria; ECG, eletrocardiograma; EV, extrassistole ventricular; MSC, morte stbita cardiaca;
N, ndo; RMC, ressondncia magnética cardfaca; S, sim; TVNS, taquicardia ventricular ndo sustentada.

*Morfologia do ECG sugestiva do trato de saida do ventriculo direito (TSVD) ou de origem fascicular, historia
familiar negativa, ECG de 12 derivagdes e ecocardiograma normais. “e.g. alterages da condugio auriculoventricular,
ondas Q, complexo QRS largo, alterages do segmento ST/T, voltagens anormalmente elevadas ou reduzidas.
Disfungao/dilatagao/hipertrofia ventricular, adelgagamento da parede ventricular, alteragées da contratilidade
segmentar, EVs mutifocal/TVNSs/aumento das arritmias ventriculares com esforgo. “e.g. Padrdo de Brugada,

QT longo/curto, arritmias ventriculares polimorfica/bidirecional com o esforgo. ¢Teste de diagndstico para excluir
DC de acordo com o perfil e sintomas do doente. ®Considerar reavaliagio no caso de novos sintomas ou de
alteragdes na situagdo clinica do doente.
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Figura 3 Cenario 2: Doentes que se apresentam com um primeiro

episédio de TVMS
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DC, doenga arterial coronaria; ECG, eletrocardiograma; EF, eletrofisiologico; EV, extrassistole ventricular;

MAVD, miocardiopatia arritmogénica VD; MSC, morte stbita cardiaca; N, ndo; PET-TC, tomografia por emissio de
positrdes com tomografia computorizada; RMC, ressonancia magnética cardiaca; S, sim; TV, taquicardia ventricular;
TVMS, taquicardia ventricular monomérfica sustentada; VD, ventricular direita; VE, ventricular esquerda.

*ECG com morfologia sugestiva de trato de saida do VD ou origem fascicular, auséncia de histéria familiar, ECG de
12 derivagdes e ecocardiograma normais. © e.g. Ondas Q, fragmentacio do QRS, alteragées ST/T, alteragdes da
contratilidade segmentar no territdrio das coronarias. © e.g. alteragdes da condugdo auriculoventricular (AV), ondas
Q, complexo QRS largo, inversao da onda T, voltagens anormalmente altas ou baixas. Disfungao/dilatagao/hipertrofia
ventricular/adelgagamento da parede ventricular/alteragdes da contratilidade segmentar/hipocinésia difusa. ¢ Teste de
diagnéstico para excluir DC de acordo com o perfil e sintomas do doente. © De acordo com os critérios revistos
da Task Force. *e.g. Alteragdes da condugdo AV, voltagens anormalmente altas ou baixas, QRS largo, alteragdes do
segmento ST/T, dilatagdo e disfungdo VE, realce tardio pelo gadolinio com distribuicdo ndo isquémica. £ e.g. Bloqueio
AV, QRS largo, alteragdes ST/T, EVs multifocais, hiperemia e edema inflamatérios, fibrose, disfungao sistdlica VE e
VD, derrame pericardico.

Sobreviventes de paragem cardiaca subita

O diagndstico correto é fundamental para proporcionar o melhor tratamento e acon-
selhamento sobre o estilo de vida aos sobreviventes de paragem cardiaca subita e suas
familias. Globalmente, hé quatro causas potenciais de paragem cardiaca stbita: 1) ndo
cardiaca (e.g. hemorragia cerebral e embolia pulmonar), 2) doenga isquémica cardiaca,
3) doengas cardiacas estruturais ndo-isquémicas e 4) doengas elétricas primarias.
E apresentado na Figura 4 um algoritmo para a avaliagio dos sobreviventes de paragem
cardiaca stbita. O fluxograma estd estruturado de modo a detetar todas as causas,
priorizando a causa da paragem cardiaca subita.

Recomendagdes para avaliagio dos sobreviventes de paragem cardiaca subita

Recomendagdes Classe  Nivel
Recomenda-se a avaliagio de um sobrevivente de paragem cardiaca stbita

sem causa extracardiaca ébvia por uma equipa multidisciplinar.

Recomenda-se a recuperagdo de registos dos DCEI e de coletes

monitores em todos os sobreviventes de paragem cardiaca stbita.

DCEl, dispositivos cardiacos eletronicos implantaveis.




Figura 4 Cenario 3: avaliagao dos sobreviventes de paragem
cardiorrespiratéria subita
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(continua na pagina seguinte)

DC, doenga arterial coronaria; EAMCEST, enfarte do miocardio com elevagao do segmento ST;

ECG, eletrocardiograma; FA, fibrilhagdo auricular; FV, fibrilhagao ventricular; N, ndo; RMC, ressonancia magnética
cardiaca; S, sim; TAC, tomografia axial computorizada; TVMS, taquicardia ventricular monomérfica sustentada.

* Recomendagdes de 2017 da ESC para o tratamento de enfarte agudo do miocardio em doentes que apresentam
elevagio do segmento ST. ® Excluir cardiopatia estrutural de acordo com a idade e carateristicas do doente; a
duragdo do QT necessita de ser reavaliada varios dias apds a paragem. © Considerar TC/coronariografia em fungio
das carateristicas do doente e do contexto clinico. ¢ A fungio ventricular esquerda no ecocardiograma necessita de
ser reavaliada varios dias ap6s a paragem cardiaca para excluir o stunning como causa da disfungdo sistdlica. ¢ Em
caso de suspeita clinica elevada (sintomas tipicos e elevagio transitoria do segmento ST durante a monitorizagao),
pode ser considerada a realizagio prévia de um teste para diagnostico de vasoespasmo coronario.




Figura 4 Cenario 3: avaliagdo dos sobreviventes de paragem
cardiorrespiratoéria subita (continuagio)
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Vitimas de morte stbita cardiaca e familiares de vitimas de sindrome de morte
subita arritmica

Recomendagdes para avaliagao de vitimas de MS
Recomendagdes Classe Nivel

A investigacdo de MS inesperada, especialmente no caso de suspeita
de doenca hereditdria, deve ser considerada uma prioridade de satide
publica.

Ap6s a sindrome de morte subita arritmica, podem ser considerados
testes genéticos post mortem nas vitimas para pesquisa de genes C
adicionais.

Ap6s a sindrome de morte subita arritmica, na auséncia de suspeita
diagndstica, ndo se recomendam testes genéticos post mortem utilizando
sequenciagdo de exoma ou de genoma.

MS, morte stbita.

Nos casos de MS, a autopsia é um elemento-chave para estabelecer se a familia esta sob
risco de uma cardiopatia hereditaria (Figura 5). Uma potencial doenga cardiaca genética
pode ser identificada em cerca de metade dos casos de MSC nos individuos jovens
abaixo dos 50 anos. Para estabelecer a causa da morte, ¢ vital colher todos os dados
disponiveis em relagdo aos sintomas prévios, comorbilidades, medicagdo e histéria fami-
liar. O papel principal da autdpsia na MS é estabelecer a causa da morte. Um patologista
com diferenciagdo cardiaca altera o diagndstico inicial em muitos casos, destacando-se a
necessidade da avaliagdo por um perito. As doengas cardiacas hereditarias, identificadas
na autopsia, incluem as miocardiopatias (MCH, MCD, MAVD) e DC familiar. Um ras-
treio da toxicologia pode revelar overdose de farmacos ou polimedicagdo numa grande
proporgdo de casos de MS em jovens. A conservagio de tecidos para extragdo do DNA
é importante na andlise genética post mortem. A andlise genética post mortem dirigida a
uma doenga, e.g. hipercolesterolemia familiar e MAVD, tem uma rentabilidade elevada.

A sindrome da morte stbita arritmica constitui o achado mais comum nos casos de
MSC abaixo dos 35 anos (Figura 6). A avaliagdo de familias de falecidos por sindrome da
morte sUbita arrftmica identificard numa grande proporcéo a doenca cardiaca genética
subjacente nos familiares, que se presume ser a causa da morte. A rentabilidade diagnos-
tica é elevada numa andlise genética do falecido (autépsia molecular) combinada com a
avaliagdo clinica na familia. As etiologias incluem a sindrome de QT longo, a sindrome de
Brugada, TVPC e miocardiopatia ndo evidente.
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Figura 5 Cenario 4: Avaliacio das vitimas de MS
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MS, morte subita; MSC, morte sUbita cardiaca.

* A autépsia é recomendada, de preferéncia, em todos os casos de MS inesperada e sempre em todos com <

50 anos. A autdpsia deve incluir exame macroscopico completo e histopatologia de todos os 6rgaos. O coragio
deve, de preferéncia, ser examinado por um patologista com especializagdo cardiaca. As amostras disponiveis

para extragdo do DNA devem ser conservadas quando ha suspeita de causas hereditarias ou de morte

inexplicada. ® Com base em todas as circunstancias, tal inclui autépsias negativas, autépsias com achados incertos,
miocardiopatias nao isquémicas, doenga corondria com suspeita de hipercolesterolemia familiar e dissegoes adrticas
torcicas. < Apds consentimento dos familiares.
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Figura 6 Cenario 5: Avaliacio dos familiares de vitimas de sindrome de
morte subita arritmica
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ECG, eletrocardiograma; MSC, morte stbita cardiaca; N, nao; RMC, ressonancia magnética cardiaca; S, sim.
*acima dos 16 anos qualquer suspeita de sindrome de Brugada nos testes ou nas circunstancias da morte da pessoa
falecida.  Se o esfor¢o ndo for vidvel.  Reavaliar no caso de alteragio na histéria familiar ou de novos sintomas.
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4.2. Testes genéticos

Os testes genéticos devem ser realizados por equipas multidisciplinares, incluindo pro-
fissionais com competéncias para aconselhamento genético sobre as implicagdes e a
incerteza de resultados e por cardiologistas experientes aptos para orientar os testes
genéticos de acordo com o fendtipo correto. Um teste genético negativo ndo exclui
nem um diagnoéstico nem uma patologia familiar e ndo deve ser utilizado para este
fim. Uma mutagéo (Classe IV/provavelmente patogénica ou classe V/variante patogénica)
pode ser imediatamente utilizada quer para confirmagdo de diagnéstico em probandos
(o primeiro membro da familia afetado) quer para diagnéstico inicial de familiares e pode
ajudar a orientar a terapéutica e/ou o progndstico. A reavaliagdo periddica de todas as
variantes da classe |ll (variante de significado incerto) e da classe IV estd indicada.

Recomendagées para os testes genéticos
Recomendagdes Classe Nivel

Recomendam-se os testes genéticos quando uma patologia €
diagnosticada num individuo vivo ou morto com uma base provavelmente
genética e com risco de arritmias ventriculares e de MSC.

Quando uma suposta variante causal é identificada pela primeira vez,
recomenda-se a avaliagdo da patogenicidade utilizando uma estrutura
aceite internacionalmente.

Quando uma variante das Classes IV ou V foi identificada num individuo
vivo ou morto com uma situagao que acarreta um risco de arritmia

ventricular e de MSC, recomendam-se testes genéticos de familiares em
primeiro grau e de familiares sintomaticos e de portadores obrigatérios.

Recomenda-se que os testes genéticos e o aconselhamento sobre
as suas potenciais consequéncias devam ser assumidas por um perito da
equipa multidisciplinar.

Recomenda-se que as variantes da Classe |Il (variantes de significado
incerto) e da Classe IV devam ser avaliadas para a segregagao nas familias
sempre que possivel e que a variante seja reavaliada periodicamente.

Néo se recomenda a realizagdo de testes genéticos em doentes indice
com evidéncia insuficiente de uma doenga genética.

0O

©ESC

MSC, morte stbita cardiaca.
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5. Abordagem aguda de arritmias ventriculares

A abordagem aguda de arritmias ventriculares inclui a identificagdo e o tratamento de
causas reversiveis. Devera ser levantada a suspeita de arritmias induzidas por farmacos
em doentes tratados com agentes conhecidos por alterar as propriedades elétricas do
coragdo (e.g. incluindo o QRS e/ou o prolongamento do QT) ou por causar alteragbes
eletroliticas. Apesar de uma possivel causa corrigivel para uma arritmia ventricular, é
importante uma avaliagdo abrangente de todos os doentes, especialmente se a doenga
cardiaca subjacente for desconhecida ou no caso de suspeita de progressao da doenca.
Os doentes que apresentam taquicardia de complexos QRS largos devem ser tratados
de acordo com os sintomas e com a etiologia (Figura 7). E recomendada a cessagio ime-
diata da TVMS, mesmo se tolerada, uma vez que pode ocorrer deterioragdo hemodina-
mica rapida. A cardioversdo elétrica é a terapéutica preferencial para a cessagdo aguda
da TVMS desde que o risco de anestesia/sedagdo seja baixo. Nos doentes com TVMS
tolerada, os farmacos antiarritmicos podem igualmente ser utilizados, especialmente em
doentes com subtipos conhecidos de TV idiopitica.

Uma tempestade arritmica € comum em doentes com CDI e estd associada a um
aumento da mortalidade. O tratamento da tempestade arritmica depende do estado
hemodindmico do doente, do tipo de arritmia ventricular (monomorfica versus polimér-
fica) e da doenca cardiaca subjacente. Uma abordagem multifacetada é geralmente
necessaria incluindo interrogagdo de dispositivos e a otimizagdo da programagio de
dispositivos, suporte avangado de vida (SAV), sedagdo/entubagdo, farmacos antiarrit-
micos iv. e terapéuticas invasivas tais como o pacing, ablagdo por cateter, modulagdo
autonémica e instituicdo do suporte circulatério mecanico. (Figura 8).

Recomendagdes para o tratamento de situagdes reversiveis

Recomendagdes Classe Nivel
Recomenda-se a retirada dos agentes lesivos sempre que se verificar B
suspeita de arritmias ventriculares induzidas por farmacos.

Recomenda-se a pesquisa de causas reversiveis (e.g. desequilibrios

eletroliticos, isquemia, hipoxemia, febre)* nos doentes com arritmias S

ventriculares.

Apesar de uma possivel causa corrigivel na apresentagdo da arritmia
ventricular, deve ser considerada a necessidade de implantagao de
um CDI com base numa avaliagdo individual do risco da arritmias
ventriculares/MSC subsequentes.

lla S

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; MSC, morte stibita cardiaca.
* Lista ndo exaustiva.
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Figura 7 Tratamento agudo da taquicardia de complexos QRS largos

regulares
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Amiodarona
(Classe lIb)

@Esc

ECG, eletrocardiograma; N, ndo; S, sim; SAV, suporte avangado de vida; TSV, taquicardia supraventricular; TV,

taquicardia ventricular.

= Além da TSV, a adenosina pode também cessar a TV idiopatica, o que indica que a atividade triggered é o
mecanismo subjacente da arritmia. ® O beneficio da cardioversio deve ser ponderado face aos riscos relacionados
com anestesia/sedagao. © Considerando a disponibilidade limitada de outros farmacos antiarrftmicos.

Néo se recomenda o verapamil intravenoso na taquicardia de complexos

QRS largos com mecanismo desconhecido.

--U
a
i}
©
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Figura 8 Tratamento da tempestade arritmica ou de descargas repetidas
de CDI

PASSO | {

oversensmgpcr ATSV/elétrodo
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e —— colocagio do magneto |  Tratamento
programaca se o programador da FA/TSV®
Classe )] (Classe )

do CDI
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Otlm\zagao & Desativar o CDI por
rogramacio colocagio do magneto
Rlogsmac se o programador | «——

PASSO 3

m monomorfica

@Esc
(continuagdo nas 2 paginas seguintes)
CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; EV, extrassistole ventricular; FA, fibrilhagdo auricular; FV, fibrilhagao
ventricular; N, ndo; S, sim; SAV, suporte avangado de vida; SRP, sindrome de repolarizagdo precoce;
EAMCEST, enfarte do miocardio com elevagao do segmento ST; TSV, taquicardia supraventricular; TVPC, taquicardia
ventricular polimérfica catecolaminérgica.
* Secgdo com aspetos especificos da terapéutica com dispositivos.
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Figura 8 Tratamento da tempestade ou de descargas repetidas do CDI
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(continua na pagina seguinte)

@ESsc

®Sem dados sobre o efeito da quinidina nas arritmias ventriculares polimérficas causadas por EV nos doentes

com miocardiopatias. © A carga elevada de arritmias ventriculares refere-se a um cendrio clinico de episédios

muito frequentes de arritmias ventriculares que necessitam de choques por CDI, quando apenas se podem atingir
periodos curtos de ritmo estavel. Uma carga baixa de arritmias ventriculares refere-se a um cendrio clinico de
pacing anti-taquicardia/choques de CDI seguidos de ritmo estavel. ¢ Se a bradicardia ou as pausas pés-extrassistole
facilitarem o inicio de TVP/FV. ¢ O overdrive pacing (realizando pacing com uma frequéncia ligeiramente mais elevada
do que o ritmo basal) pode ser (til para suprimir temporariamente TV lenta recorrente/incessante.

18



Figura 8 Figura 8 Tratamento da tempestade arritmica ou de descargas
repetidas do CDI (continuagao)
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6. Abordagem a longo prazo - terapéutica farmacoldgica.
Aspetos gerais

O tratamento médico otimizado da doenca cardiaca subjacente, incluindo as doses maxi-
mas toleradas da medicagdo para a insuficiéncia cardiaca é mandatéria nos doentes com
arritmias ventriculares. Os farmacos antiarritmicos tém um papel importante especial-
mente nos doentes sintomaticos, mas a sua utilizagdo é muitas vezes limitada por eventos
adversos, incluindo a pré-arritmia. Os efeitos pré-arritmicos dos agentes bloqueadores dos
canais de sodio e dos farmacos que prolongam o QT estéo relacionados com as alteragdes
eletrocardiogréficas. Deste modo, pode ser necessario realizar um ECG periddico e testes
adicionais em fungdo das carateristicas dos farmacos antiarritmicos e do perfil do doente.
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Figura 9 Avaliagio antes da iniciagdo e seguimento de doentes que
necessitam de agentes bloqueadores dos canais de sédio

@ESsc—

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; EAM enfarte do miocardio; FA, fibrilhagao
auricular; N, ndo; S, sim; VE, ventricular esquerda.

* http://www.brugadadrugs.org. ® Flecainida, Encainida. < Co-administragdo de farmacos com efeito de bloqueio
do nédulo AV nos doentes com FA ou flutter auricular. ¢ Nos portadores de CDI, um risco mais elevado de

pro arritmia induzida por farmacos pode ser aceite. © De acordo com as Recomendagées de 2020 da ESC para
o diagndstico e tratamento da fibrilhagio auricular. YO AQRS > 25% nio é um valor de cut-off absoluto, mas
dependente da largura do QRS antes da iniciagdo do farmaco e de considerages individualizadas sobre risco-
beneficio para o doente.
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Figura 10 Avaliagio antes da iniciagdo e seguimento de doentes que
necessitam de farmacos associados ao prolongamento do QT

@ESsc

ECG, eletrocardiograma; N, ndo; S, sim; VE, ventricular esquerda.
* http://www.crediblemeds.org. * Se indicagio forte e sem tratamento alternativo, consultar um especialista. < De
acordo com as Recomendagdes de 2020 da ESC para o diagndstico e tratamento da fibrilhagdo auricular.

7. Abordagem a longo prazo - tratamento com dispositivos.
Aspetos gerais

O CDI é parte integrante do tratamento de doentes que sobrevivem a uma paragem
cardiorrespiratéria devido a arritmias ventriculares ou dos que sdo considerados de alto
risco. Na avaliagdo da decisdo para implante de CDI, é importante considerar a esperanca
de vida do doente, a qualidade de vida e as comorbilidades. A otimizagdo da programagéo
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de um CDI é essencial para minimizar a carga das terapéuticas aplicadas pelo CDI e para
melhorar o prognéstico do doente. A indicagdo para a prevengdo primaria e aspetos
especificos da prevengdo secundaria sdo apresentados nos capitulos especificos.

Recomendagées para implantagdo de CDI (aspetos gerais)

Recomendagdes Classe Nivel
A implantagdo de um cardioversor desfibrilhador é recomendada apenas

N ) . , C
em doentes que tém expetativa de sobrevida com boa qualidade > 1 ano.
Néo se recomenda a implantagdo de um CDI nos doentes com arritmias C
ventriculares incessantes até atingir o controlo das mesmas.
Recomendagdes para a prevengao secundaria da MSC
Recomendagées Classe  Nivel

Recomenda-se a implantagdo de um CDI nos doentes com FV
documentada ou com TV hemodinamicamente ndo tolerada, na auséncia
de causas reversiveis.

©

Nos doentes com TV/FV, com indicagdo para CDI e sem contraindicagiao
para amiodarona, pode ser considerada a amiodarona quando um CDI
ndo esta disponivel, quando ¢ contraindicado por condigdes médicas
concomitantes ou quando ¢ recusado pelo doente.

Nos doentes com TVMS ou com TVPM/FV causadas por EV com
morfologia semelhante e com indicagdo para CDI, pode ser considerada
a ablagdo por cateter quando um CDI ndo esta disponivel, quando é
contraindicado por condigdes médicas concomitantes ou quando é
recusado pelo doente.

(e}

Recomendagées para um CDI subcutineo
Recomendagio Classe Nivel

Deve ser considerado um desfibrilhador subcutaneo como alternativa
a um desfibrilhador transvenoso nos doentes com indicagdo para CDI

A 9 o . - lla
quando a terapéutica com pacing para bradicardia, para ressincronizagio
cardiaca ou para pacing anti-taquicardia ndo é necessaria.
Recomendagdes para adicionar a TRC ao CDI
Recomendagio Classe Nivel

Quando ¢ indicado um CDI, é recomendado avaliar se o doente poderia
beneficiar de terapéutica de ressincronizagdo cardiaca.

©

©ESC
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Recomendagdes para colete cardioversor-desfibrilhador
Recomendagdes Classe  Nivel

Deve ser considerado o colete cardioversor-desfibrilhador nos doentes
adultos com indicagdo para prevengdo secundaria com CDI, que ndo sdo lla C
temporariamente candidatos para implantagdo de CDI.

Pode ser considerado o colete cardioversor-desfibrilhador na fase inicial
apds EAM em doentes selecionados.

Recomendagées para otimizagdo de programagio de dispositivo

Recomendagées Classe  Nivel
A otimizagdo da programagdo do CDI é indicada para evitar terapias

inapropriadas e desnecessarias e para reduzir a mortalidade.

Nos doentes com CDI de camara Unica ou dupla sem indicagdo para

pacing por bradicardia, recomenda-se a minimizagdo do pacing ventricular.

A programagdo de periodos de detecdo prolongada estd indicada
(critérios de duragdo de pelos menos 6 — 12 s ou de 30 intervalos).

Na prevengdo primaria dos doentes com CDI recomenda-se a . -

programagdo do limite da zona da terapéutica mais lenta de taquicardia
> 188 bpm.

Nos doentes com cardiopatia estrutural, recomenda-se a programagao de
pelo menos uma terapia com pacing anti-taquicardia em todas as zonas
de taquiarritmia.

Recomenda-se a programagao de algoritmos para discriminagdo de TSV
versus TV por taquicardia com frequéncias até 230 bpm.

Recomenda-se a ativagdo de alertas por falha dos elétrodos.

Recomenda-se a monitorizagdo remota para reduzir a incidéncia de
choques inapropriados.

Recomenda-se a programagao de um burst como primeira tentativa de
pacing anti-taquicardia em deterimento da rampa.

No caso dos CDI-S, recomenda-se a configuragdo de uma zona de
detegdo dupla com ativagdo do algoritmo de discriminagdo na zona de
choque condicional inferior.

Como programagao do CDI de rotina, deve ser considerada a ativagdo de

mais de uma zona de detegdo de taquicardia. lla
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Recomendagdes para o modo de evitar terapias inapropriadas com CDI
RecomendagGes Classe Nivel

Recomenda-se a ablagdo por cateter nos doentes com CDI com terapias

inapropriadas por TSV. €

Recomenda-se a terapéutica farmacoldgica ou a ablagdo por cateter nos
doentes com terapias inapropriadas por FA, apesar de programagao
otimizada do CDI.

0

RecomendagGes para a abordagem psicossocial apés implante de CDI
Recomendagdes Classe Nivel

Recomenda-se a avaliagao do estado psicoldgico e de ansiedade nos

doentes com CDI. c

Recomenda-se a comunicagdo entre o doente e o médico/profissional de
salide para abordar interesses relacionados com o CDlI e para discutir
questdes sobre a qualidade de vida antes da implantagdao do CDI e
durante a progressdo da doenga.

0

Recomendagdes para implantagdo de CDI em portadores de dispositivos de assisténcia
ventricular esquerda

Recomendagio Classe Nivel

Deve ser considerada a implantagdo de CDI nos portadores de
dispositivos de assisténcia ventricular esquerda com arritmias ventriculares lla
sustentadas sintomaticas.

Recomendagdes para a prevengao de complicagdes com o CDI
Recomendagbes Classe Nivel

Recomenda-se de preferéncia um CDI de cdmara tnica em vez do CDI
de dupla cdmara na prevengdo primaria de doentes sem indicagdo atual
ou expectavel para pacing auricular ou para pacing AV sequencial devido a
um menor risco de complicagdes relacionadas com o dispositivo.

Deve ser considerada de preferéncia a utilizagdo de elétrodos de coil tnico
em vez de coil duplo devido a taxa inferior de complicagdes durante a lla C
extragdo do elétrodo transvenoso.
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Recomendagdes para questdes de fim de vida em portadores de CDI
RecomendagGes Classe Nivel

Esta indicada a discussdo informada com o doente e com a familia sobre

as opgBes de desativagdo do CDI e a tomada de decisdo partilhada fo
antes da implantagdo e no caso de deterioragdo significativa do estado

de satde.

Deve ser considerada de preferéncia a utilizagdo de elétrodos de single-
coil em vez de dual-coil no CDI devido a menor taxa de complicagdes lla C
durante a extragdo do elétrodo transvenoso.

AV, auriculoventricular; CDI, cardioversor-desfibrilhador implantavel; CDI-S, CDI subcuténeo; EV, extrassistole
ventricular; FA, fibrilhagdo auricular; FV, fibrilhagio ventricular; MSC, morte stbita cardiaca; TVPS, TV polimérfica
sustentada; TSV, taquicardia supraventricular; TV, taquicardia ventricular.

8. Avaliacao diagnéstica, abordagem e estratificagao de risco de
acordo com a apresentagao clinica e doencga (provavelmente)
conhecida

8.1 Doenca coronaria e anomalias corondrias

A MSC ¢ a principal causa de mortalidade da SCA, na maioria dos casos provocada
por FV. Recomendam-se a reperfusdo urgente e os bloqueantes beta iv. para prevenir
as arritmias ventriculares no enfarte agudo do miocardio com elevagdo do segmento
ST. No caso de arritmia ventricular sustentada recorrente, podem ser necessarios a
revascularizagdo adicional, farmacos antiarritmicos iv., sedagdo/entubagdo e terapéuticas
avancadas, incluindo o estabelecimento de suporte circulatério mecanico (Figura 11).
Os doentes com arritmias ventriculares criticas secundarias a vasoespasmo coronario
tém alto risco de recidiva de arritmias ventriculares. Como a terapéutica médica com
farmacos vasodilatadores miiltiplos pode ndo ser suficientemente protetora, deve ser
considerada a implantagdo concomitante de um CDI nos doentes que sobrevivem a
paragem cardiorrespiratéria. As primeiras semanas ap6s um episédio de enfarte agudo
do miocardio com elevagdo do segmento ST representam o maior risco de morte por
todas as causas e de MSC, particularmente em doentes com FEVE reduzida. Por este
motivo, estdo indicadas, a avaliagio da FEVE antes da alta e a reavaliagio 6-12 semanas
depois em doentes com FEVE < 40% pré-alta.

Os doentes com FEVE < 35% e com sintomas de insuficiéncia cardiaca tém risco de
MSC, estando indicada a implantagdo de um CDI. Além disso, a implantagdo de um
CDI deve ser considerada independentemente da classe NYHA, nos doentes com
FEVE < 30% e nos doentes com FEVE < 40% e TVNS, nos quais é possivel induzir TV
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sustentada por estimulagdo elétrica programada. Nos doentes com DC crénica e sin-
cope inexplicada apds avaliagdo ndo invasiva, a estimulagdo elétrica programada também
é indicada (Figura 12). A implantagdo do CDI reduz a morte arritmica nos doentes
com DC cronica sobreviventes de arritmias ventriculares sustentadas ndo toleradas. No
entanto, o beneficio da implantagdo de um CDI nos doentes com TVMS tolerada e
com FEVE ligeiramente reduzida (> 40%) é menos evidente. Nestes doentes, devem
ser consideradas a ablagdo por cateter como terapéutica isolada desde que se atinjam
os objetivos, a implantagio de um CDI ou a terapéutica com amiodarona. A ablagio
da TV preventiva apés o primeiro episédio de TVMS independente da estabilidade
hemodindmica pode também ser considerada como complemento a implantagdo de
um CDI para diminuir a recorréncia de TV. Nos doentes com DC crénica e com TVMS
sintomatica recorrente ou com choques de CDI, devem ser consideradas a substituigdo
do bloqueador beta pelo sotalol, a adigdo de amiodarona ou a ablagdo por cateter. No
caso de recorréncia de TV em doentes ja sob amiodarona, esta indicada a ablagdo por
cateter (Figura 13). A origem adrtica anémala das artérias corondrias, quer esquerda
quer direita, esta associada a um risco acrescido de MSC, especialmente nos individuos
jovens ou na sequéncia de exercicio vigoroso. A avaliagio de uma intervengdo cirdrgica
baseia-se na avaliagdo da anatomia de alto risco por angio TC e na isquemia induzida por
esforgo utilizando técnicas de imagem avangadas.

Recomendagées para o tratamento de arritmias ventriculares na SCA e no
vasoespasmo

Recomendagées Classe  Nivel

Néo se recomenda o tratamento profildtico com farmacos antiarritmicos B
(a ndo ser os bloqueadores beta) na SCA.

Nos sobreviventes de SCA com espasmo numa artéria corondria, deve

) ] - lla G 3
ser considerada a implantagdo de um CDI. o
CDl, cardioversor-desfibrilhador implantavel; SCA, sindrome coronéria aguda.
Recomendagdes para doentes com DC crénica
Recomendagio Classe Nivel

Nos doentes com DC, ndo se recomenda o tratamento profilitico com
farmacos antiarritmicos a ndo ser os bloqueadores beta.

DC, doenca arterial coronaria; MSC, morte stbita cardiaca.
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Figura 11 Prevencao e abordagem de arritmias ventriculares no
EAMCEST
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@ESCc
EAMCEST, enfarte agudo do miocardio com elevagio do segmento ST; ICP, intervengdo coronaria percutanea.

* Recomendagdes de 2017 da ESC para o tratamento do enfarte agudo do miocardio em doentes que apresentam
elevacio do segmento-ST. ® Os bloqueadores beta intravenosos tém de ser evitados nos doentes com hipotensio,
insuficiéncia cardiaca aguda, bloqueio AV ou bradicardia grave. © Fluxograma para o tratamento da tempestade
elétrica. ¢ Se EV semelhante é trigger de arritmias ventriculares polimérficas recorrentes.
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Figura 12 Estratificagdo de risco e prevencdo primaria de MSC na DC
crénica
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CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; DC, doenga corondria; EAM, enfarte agudo do miocérdio; EEP,
estimulagdo elétrica programada; FEVE, fragdo de ejecdo ventricular esquerda; ILR, registador de eventos
implantavel; N, ndo; NYHA, New York Heart Association; S, sim; TVMS, taquicardia ventricular monomérfica
sustentada; TVNS, taquicardia ventricular ndo sustentada.

*Recomendagdes de 2018 da ESC para o diagndstico e tratamento da sincope.




Figura 13 Tratamento de TVMS na DC crénica
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CD, cardioversor-desfibrilhador implantavel; DC, doenga coronaria; FEVE, fragido de ejegdo
ventricular esquerda; N, ndo; S, sim; TVMS, taquicardia ventricular monomorfica sustentada.

* Taquicardia ventricular incessante na zona monitorizada: considerar ablagdo por cateter. ® Se ablagdo por cateter
nio disponivel, mal sucedida ou ndo desejada pelo doente. © Para reduzir os choques de CDI.
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Recomendagdes para os doentes com anomalias nas coronarias
RecomendagGes Classe Nivel
Avaliagdo diagnéstica

Recomenda-se imagiologia cardiaca de esforgo durante o exercicio fisico

como complemento da prova de esforgo cardiopulmonar nos doentes fo
com origem aértica anémala de uma artéria corondria com um curso

interarterial para confirmar/excluir isquemia do miocérdio.

Recomenda-se imagiologia cardiaca de esforgo durante o exercicio fisico

como complemento da prova de esforgo cardiopulmonar apés cirurgia fo
nos doentes com origem adrtica anémala da artéria coronaria com

histéria de PCR abortada.

Tratamento

Recomenda-se a cirurgia nos doentes com origem aértica anémala da
artéria corondria com PC, suspeita de sincope devida a AV ou a angina S
quando foram excluidas outras causas.

Deve ser considerada a cirurgia nos doentes assintométicos com origem
adrtica anémala de uma artéria corondria e evidéncia de isquemia do
miocardio ou uma origem adrtica anémala da artéria corondria esquerda
com anatomia de alto risco®.

lla ©

AV, arritmia ventricular; PCR, paragem cardiorrespiratoria. * A anatomia de alto risco é definida por um curso
interarterial, orificio em forma de fenda, orificio elevado, emergéncia em angulo agudo e um curso intramural e o
seu comprimento.

8.2. EVs/TV idiopaticas e miocardiopatia induzida/agravada por EV

Na auséncia de DCE, as EVs/TV sdo definidas como idiopaticas. Se a apresentago clinica
ou a avaliagdo inicial com ECG e com ecocardiograma for inconclusiva, a RMC deve ser
realizada para excluir formas subtis de DCE. Os doentes necessitam de ser tratados ou
com farmacos ou com ablagdo por cateter, se sintomaticos, ou no caso de deterioragio
da fungdo cardiaca (Figura 14). As EVs frequentes podem ser uma causa reversivel da
disfungdo VE nos doentes sem DCE (miocardiopatia induzida por EVs), mas podem
também agravar a disfungdo VE em doentes com DCE (miocardiopatia agravada pelas
EVs), quer como consequéncia direta das EVs ou devido ao efeito limitativo no pacing
biventricular. A ablagdo por cateter pode ser muito eficaz e ¢, por esse motivo, reco-
mendada como terapéutica de primeira linha para a miocardiopatia induzida por EVs.
Nos doentes com suspeita de miocardiopatia agravada por EVs, devem ser consideradas
ou a ablagdo por cateter ou a amiodarona para diminuir a carga das EVs e eventualmente
melhorar a FEVE.
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Figura 14 Abordagem de EVs/TV idiopaticas e de DCE ndo aparente
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BCC, bloqueadores dos canais de calcio; BCRD, bloqueio completo do ramo direito; DCE, doenga cardiaca
estrutural; ECG, eletrocardiograma; EVs, extrassistoles ventriculares; FEVE, fragdo de ejegdo ventricular esquerda;
N, ndo; RMC, ressonancia magnética cardiaca; S, sim; TSVD, trato de saida do ventriculo direito; TV, taquicardia
ventricular.

* A DCE ndo aparente ¢ definida pela auséncia de alteragdes significativas no exame fisico, no ECG basal e no
ecocardiograma. ® Apresentagio atipica: e.g. idade avangada, morfologia do BCRD, TV monomorfica sustentada
compativel com reentrada. ¢ Os sintomas devem ser relevantes e estar relacionados com EVs/TV. ¢ Origem suspeita
no ECG ou confirmada durante a avaliagio eletrofisiolégica. © Considerar reavaliagdo no caso de novos sintomas ou
de alteracdes da situagdo clinica do doente.

(Classe lIb) ) (Classe lla)
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Tabela 3 Resumo das recomendagdes para o tratamento de EVs/TV idiopaticas
frequentes ou de miocardiopatia induzida por EVs

Bloqueador BCC

Flecainida Amiodarona
beta

Ablagio

TSVD/EV:s fascicular/
TV: Fungdo VE
normal, sintomatica

EVS/TV que

ndo sejam do

TSVD/Fascicular: Classe lla
sintomaticas, Fungdo

VE normal.

TSVDI/EVs fascicular/

Classe lla  Classe lla  Classe lla

Classe lla

b
TV: disfuncio VE Classe lla Classe lla Classe lla
EVS/TV que ndo
sSAMIdoNISY Classe lla Classe l12°  Classe lla

Fascicular: disfungdo
VE

EVs: carga > 20%,
assintomatica,
Fungdo VE normal.

BCC, bloqueador dos canais de calcio; EVs, extrassistoles ventriculares; TSVD, trato de saida do ventriculo direito;
TV, taquicardia ventricular; VE, ventricular esquerda. * Bloqueadores dos canais de célcio intravenosos. ® Apenas em
doentes selecionados (disfungdo VE moderada).

Recomendagdes para doentes com EVs/TV idiopaticas
Recomendagdes Classe Nivel
Nao se recomenda a ablagdo por cateter nas criangas < 5 anos ou < 10

kg exceto quando a terapéutica médica prévia falha ou quando a TV nao
é hemodinamicamente tolerada.

©

Néo se recomenda a amiodarona como terapéutica de primeira linha nos
doentes com TV/EVs idiopaticas.

Néo se recomenda o verapamil em criangas < 1 ano com EVs/TV,
especialmente se revelam sinais de insuficiéncia cardiaca ou no caso de
administragio concomitante de outros farmacos anti-arritmicos.

©

0

©ESC

BCC, bloqueadores dos canais de calcio; EVs, extrassistoles ventriculares; TSVD, trato de saida do ventriculo direito;
TV, taquicardia ventricular; VE, ventricular esquerda.
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Figura 15 Abordagem de miocardiopatia induzida/agravada por EVs
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DC, doenga coronaria; DCE, doenga cardiaca estrutural; EVs, extrassistoles ventriculares; FEVE, fragdo de ejecdo
esquerda; N, ndo; RMC, ressonancia magnética cardiaca; S, sim; VE, ventricular esquerda.
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Recomendagdes para miocardiopatia induzida ou agravada por EVs
RecomendagGes Classe Nivel
Avaliagdo diagndstica

Nos doentes com FE reduzida inexplicada e com uma carga de EVs de lla fo
pelo menos 10%, deve ser considerada a miocardiopatia induzida por EVs.

Tratamento

Nos ndo respondedores a TRC com EVs frequentes, predominantemente

monomorficas limitando o pacing biventricular otimizado apesar de lla fo
terapéutica farmacolégica, deve ser considerada a ablagdo por cateter ou

terapéutica com farmacos anti-arritmicos.

EV, extrassistole ventricular; FE, fragdo de ejecdo; TRC, terapéutica de ressincronizagdo cardiaca.

8.3 Miocardiopatias

As miocardiopatias constituem um grupo de condi¢des que afetam a estrutura e a
funcdo cardiacas. A avaliagdo diagnostica, a estratificagdo de risco, o tratamento de
um doente individual e o tratamento de familiares dependem do fenétipo (e.g. MCD/
MC hipocinética ndo dilatada (MCHND), MAVD, MCH e miocardiopatia restritiva) e
da etiologia subjacente. Uma avaliagdo diagndstica abrangente, incluindo testes genéti-
cos e RMC, pode contribuir para o diagndstico e para a estratificagdo de risco. Nos
doentes com MCD/MCHND, as mutagdes nos genes LMNA, PLN, RBM20 e FLNC
e a presenca de RTG na RMC estdo associadas a um risco mais elevado de arritmias
ventriculares/MSC. A MAVD ¢ caracterizada por um envolvimento predominante do
VD. A identificagio de doentes com MAVD com risco de MSC ¢ dificil e a evidéncia
acerca de fatores de risco para arritmias ventriculares potencialmente fatais é limitada.
A sincope arritmica foi um preditor de eventos subsequentes na maioria das séries
de doentes com o diagnéstico definitivo de MAVD. A predicdo de risco, baseada num
simples parametro, ndo considera o efeito potencial combinado entre fatores, pelo
que se necessita de uma abordagem multiparamétrica da estratificagdo de risco. As
TVMS sdo frequentemente encontradas na MAVD, podendo ser tratadas com farma-
cos antiarritmicos ou com ablagdo por cateter. A miocardiopatia hipertréfica (MCH)
é caraterizada pelo aumento da espessura da parede VE ndo explicada por condi¢es
de carga alterada. O desafio consiste em identificar o grupo relativamente pequeno de
doentes com o risco mais elevado de MSC. Os scores de estratificagdo de risco nos
adultos e mais recentemente nas criangas tém sido desenvolvidos. Devido ao substrato
subjacente complexo, os farmacos antiarritmicos s3o a terapéutica de primeira linha de
arritmias ventriculares recorrentes.
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Figura 16 Estratificagdo de risco e prevencido primaria de MSC na
MCD/MCHND
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AV, auriculoventricular; CDlI, cardioversor desfibrilhador implantavel; EEP, estimulagdo elétrica programada;

FEVE, fragao de ejegdo ventricular esquerda; ILR, registador de eventos implantavel; MCD, miocardiopatia dilatada;
MCHND, miocardiopatia hipocinética ndo dilatada; MSC, morte stbita cardiaca; N, ndo; RMC, ressonéncia
magnética cardiaca; S, sim; TVMS, taquicardia ventricular monomérfica sustentada; TVNS, taquicardia ventricular
nao sustentada.

* Fatores de risco: sincope inexplicada, variantes patogénicas dos genes PLN, FLNC ou RBM20, Realce tardio na
RMC, TVMS indutivel na EEP. ® Recomendages de 2018 da ESC para o diagnéstico e tratamento de sincope.

l especl!me! para !oengis In!m!rlas |

mplantagao e
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Recomendagées para MCD/MCHND

Recomendagao Classe Nivel
Néo se recomenda exercicio fisico de alta intensidade incluindo desportos

de competigdo em individuos com MCD/MCHND e mutagdo do gene C
LMNA.

Prevencdo secunddria de MSC e tratamento de arritmias ventriculares

Recomenda-se a implantagdo de CDI nos doentes com MCD/MCHND,
sobreviventes de paragem cardiaca stbita devida a TV/FV ou com TVMS
hemodinamicamente nao tolerada.

Deve ser considerada a ablagdo por cateter em centros especializados
nos doentes com MCD/MCHND e com TVMS sintomética, recorrente
ou no caso de choques por CDI devido a TVMS, nos quais os farmacos
anti-arritmicos sao ineficazes, contraindicados ou nao tolerados.

Deve ser considerada a adigdo de amiodarona oral ou a substituicdo de
bloqueadores beta por sotalol nos doentes com MCD/MCHND e com

CDI com arritmias ventriculares sintomaticas, recorrentes apesar de lla
programagao do dispositivo otimizada e de tratamento com bloqueadores

beta.

Deve ser considerada a implantagdo de CDI nos doentes com MCD/ lla fo
MCHND e com TVMS hemodinamicamente tolerada.

Abordagem dos familiares

Num familiar em primeiro grau de um doente com MCD/MCHND,

recomendam-se um ECG e um ecocardiograma se:

+ 0 doente index foi diagnosticado < 50 anos ou se apresenta fe
carateristicas clinicas sugestivas de uma causa hereditaria.

* ou se ha historia familiar de MCD/MCHND, ou de MS prematura
inesperada.

Num familiar em primeiro grau de um doente com MCD/MCHND
aparentemente esporadica, pode ser considerado um ECG e um S
ecocardiograma.

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; FV, fibrilhagdo ventricular;
MCD, miocardiopatia dilatada; MCHND, miocardiopatia hipocinética ndo dilatada; MSC, morte siibita cardiaca;
TV, taquicardia ventricular; TVMS, taquicardia ventricular monomérfica sustentada.
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Recomendagdes para MAVD
RecomendagGes

Refy o

Avaliagdo diag a e rec

coes gerais
Nos doentes com suspeita de MAVD, recomenda-se a RMC.

Nos doentes com suspeita ou com diagndstico definitivo de MAVD, sdo
indicados o aconselhamento e testes genéticos.

Recomenda-se a evicgdo do exercicio fisico de alta intensidade nos
doentes com diagnéstico definitivo de MAVD.

Pode ser considerada a evic¢do de exercicio fisico de alta intensidade®
nos portadores de mutages patogénicas relacionadas com a MAVD e
sem fendtipo.

Pode ser considerada a terapéutica com bloqueadores beta em todos os
doentes com diagnéstico definitivo de MAVD.

Estratificacdo de risco e prevengdo primdria de MSC

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI nos doentes com MAVD
definida e com sincope arritmica.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI nos doentes com MAVD
definida e com disfungdo sistolica VE ou VD graves.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI nos doentes
sintométicos® com MAVD definida, com disfungdo ventricular esquerda ou
direita moderadas e ou com TVNS ou com TVMS induzida na EEP.

Nos doentes com MAVD e com sintomas altamente suspeitos de
arritmias ventriculares, pode ser considerada a EEP para estratificagdo
de risco.

Prevengdo secunddria de MSC e tratamento de arritmias ventriculares

Recomenda-se a implantagdo de um CDI nos doentes com MAVD com
TV ndo tolerada hemodinamicamente ou FV.

Nos doentes com MAVD e com arritmias ventriculares sustentadas ou
ndo sustentadas, recomenda-se a terapéutica com bloqueadores beta.

Nos doentes com MAVD e com TVMS sintomitica, recorrente ou com
choques de CDI por TVMS apesar de terapéutica com bloqueadores
beta, deve ser considerada a ablagdo por cateter em centros
especializados.

Classe

lla

Nivel
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Recomendagdes para MAVD (continuagdo)

RecomendagGes

Classe

Prevencdo secunddria de MSC e tratamento de arritmias ventriculares (continuagdo)

Nos doentes com MAVD com indicagao para CDI, deve ser considerado

um dispositivo com a capacidade de programar ATP para TVMS até
frequéncias elevadas.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI nos doentes com MAVD

com TVMS hemodinamicamente tolerada.

Nos doentes com MAVD e com TV sintomética recorrente, apesar de
terapéutica com bloqueadores beta, deve ser considerado o tratamento
com farmacos anti-arritmicos.

Abordagem dos familiares de um doente com MAVD

Num familiar em primeiro grau de um doente com MAVD,
recomendam-se o ECG e o ecocardiograma.

lia

lia

lla

©ESC

Nivel

©

ATP, pacing anti taquicardia; CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; EEP, estimulagao
elétrica programada; MAVD, miocardiopatia arritmogénica ventricular direita; RMC, ressonancia magnética
cardiaca; TVMS, taquicardia ventricular monomérfica sustentada; TVNS, taquicardia ventricular ndo sustentada;
VD, ventricular direita; VE, ventricular esquerda. * Recomendagdes de 2020 da ESC sobre cardiologia desportiva e
exercicio em doentes com doenga cardiovascular. ® Pré-sincope ou palpitagées sugestivas de arritmias ventriculares.

Recomendagées para MCH

Recomendagdes

Avaliagdo diagnéstica e rec d

coes gerais

Recomenda-se a RMC com avaliagdo de realce tardio nos doentes com
MCH para avaliagao diagnostica.

Recomendam-se o aconselhamento e testes genéticos nos doentes com
MCH.

Pode ser considerada a participagdo em exercicio fisico de alta
intensidade nos doentes adultos assintomaticos com MCH sem
marcadores de risco.

Estratificacdo de risco e prevengdo primdria de MSC

Recomenda-se que a avaliagdo de risco de MSC a 5 anos seja efetuada
na primeira avaliagio e em intervalos de 1-3 anos, ou sempre que se
verificar uma alteragdo do estado clinico.

Classe

Nivel
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Recomendagdes para MCH (continuagao)
Recomendagdes
Estratificagdo de risco e prevengdo primdria de MSC (continuagdo)

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes com 16 ou
mais anos, com um risco estimado a 5 anos de MS 2 6%

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes com MCH
com 16 ou mais anos com risco estimado de MSC a 5 anos (> 4 até

< 6%)?, mas com (a) realce tardio significativo na RMC (habitualmente

> 15% de massa VE); ou com (b) FEVE < 50%; ou com (c) resposta
anormal da pressdo arterial durante a prova de esforgo®; ou com

(d) aneurisma apical no VE; ou com (e) presenga de mutagdo patogénica
de gene sarcomérico.

Nas criangas com menos de 16 anos com MCH e com risco estimado
de MS a 5 anos 2 6% (baseado no HCM Risk-Kids score©), deve ser
considerada a implantagdo de um CDI.

Pode ser considerada a implantagao de um CDI em doentes com MCH
com 16 ou mais anos com risco estimado a 5 anos de MSC 2 4 a < 6%".

Pode ser considerada a implantagao de um CDI em doentes com MCH
com 16 ou mais anos com baixo risco estimado a 5 anos de MSC (< 4%)
e com (a) realce tardio significativo na RMC (geralmente > 15% de massa
VE); ou com (b) FEVE < 50%; ou com (c) aneurisma apical no VE.

Prevengdo secunddria de MSC e tratamento de arritmias ventriculares

Recomenda-se a implantagdo de um CDI em doentes com MCH com TV
hemodinamicamente ndo tolerada ou FV.

Nos doentes com MCH que se apresentam com TVMS
hemodinamicamente tolerada, deve ser considerada a implantagao de
um CDI.

Nos doentes com MCH e com arritmias ventriculares sintomaticas
recorrentes ou terapias de CDI recorrentes, deve ser considerado o
tratamento com farmacos antiarritmicos.

Pode ser considerada a ablagdo por cateter em centros especializados em
doentes selecionados com MCH e com TVMS sintomitica, recorrente
ou com choques de CDI por TVMS, nos quais os farmacos antiarritmicos
sdo ineficazes, contraindicados ou ndo tolerados.

Classe
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Recomendagées para MCH (continuagdo)
Recomendagio Classe Nivel

Abordagem dos familiares de um doente com MAVD

Num familiar em primeiro grau de um doente com MAVD, fo
recomendam-se um ECG e um ecocardiograma.
CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; FEVE, fragao de ejegdo ventricular esquerda;
FV, fibrilhagdo ventricular; MCH, miocardiopatia hipertréfica; MS, morte stbita; MSC, morte stbita cardiaca; RMC,
ressonancia magnética cardiaca; TSVE, trato de saida do ventriculo esquerdo; TV, taquicardia ventricular; TVMS,
taquicardia ventricular monomérfica sustentada; VE, ventricular esquerda.
* Baseado em HCM Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html. ® Definido como uma incapacidade para
aumentar a pressao sistolica até pelo menos 20 mmHg desde o repouso até o pico do esfor¢o ou uma descida
> 20 mmHg da pressao no pico do esforgo. < Baseado no score de risco de criangas com
MCH: https://hcmriskkids.org

8.4. Doengas neuromusculares

Os disturbios neuromusculares estdo frequentemente associados a perturbagdes da
condugdo e do ritmo. Embora se recomende que se tratem estes doentes da mesma
forma que os doentes sem distlrbios neuromusculares, o progndstico global do doente
tem de ser tido em consideragdo (e.g. antes da implantagdao do CDI). Devido a natureza
progressiva destas doengas, recomenda-se o seguimento anual com a realizagdo de pelo
menos um ECG.

Recomendagdes para as doengas neuromusculares
Recomendagdes Classe Nivel

Recomenda-se que os doentes com disttrbios neuromusculares

que t&m arritmias ventriculares ou disfungdo ventricular recebam o fo
mesmo tratamento para arritmias que os doentes sem disturbios

neuromusculares.

Nos doentes com distrofias musculares Limb-Girdle tipo 1B ou
EmeryDreifuss e indicagdo para pacing, deve ser considerada a lla C
implantagdo de CDI.

Pode ser considerada a implantagdao de um CDI em doentes com distrofia fo
muscular Duchenne/Becker e com realce tardio significativo na RMC.

Nos doentes com distrofia mioténica, ndo se recomenda de forma

seriada a avaliagdo eletrofisiolégica da condugao AV e a indugdo da c
arritmias, na auséncia de suspeita de arritmias ou de progressdo das

alteracdes da condugdo no ECG.

AV, auriculoventricular; CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; MSC, morte stbita
cardiaca; RMC, ressonancia magnética cardiaca.
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Figura 17 Tratamento de doentes com distrofia miotdnica
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AV, auriculoventricular; CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; EEF, Estudo eletrofisiolégico invasivo; HV,
intervalo do feixe de His — ventriculo; N, ndo; RMC, ressonancia magnética cardiaca; S, sim; TV, taquicardia
ventricular.

* Sincope ou palpitagdes com suspeita elevada de origem arritmica. ® Bloqueio AV espontineo: bloqueio AV de
terceiro ou segundo grau avangado. © Fatores que favorecem a implantagdo de um CDI: idade, expansio do CTG,
morte sibita ou historia familiar de morte stbita, alteragdes da condugdo no ECG, prolongamento do intervalo
PR, bloqueio completo do ramo esquerdo, arritmias auriculares, TV ndo sustentada, disfungdo VE, realce tardio
significativo na RMC. ¢ Tratamento adicional de acordo com o resultado da avaliagio EEF.
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Recomendagdes para implantagao de CDI na NCVE e na amiloidose
RecomendagGes Classe Nivel

Nos doentes com fenétipo de miocardiopatia de NCVE detetado na
RMC ou na ecocardiografia, deve ser considerada a implantagao de um
CDI para prevengao primaria de MSC, cumprindo as recomendagdes da
MCD/MCHND.

Deve ser considerado um CDI em doentes com amiloidose de
cadeias leves ou com amiloidose cardiaca por transtirretina e com TV lla C
hemodinamicamente ndo tolerada.

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; MCD, miocardiopatia dilatada; MSC, morte stbita cardiaca; NCVE, ndo
compactagdo do ventriculo esquerdo; RMC, ressonancia magnética cardiaca; TV taquicardia ventricular.

8.5. Doengas cardiacas inflamatorias

As miocardiopatias inflamatérias sdo caraterizadas por uma inflamagdo do miocardio
como causa primaria de lesdo cardiaca e estdo associadas a perturbagdes da condugéo,
a insuficiéncia cardiaca e a arritmias ventriculares/MSC. Em particular, a sarcoidose car-
diaca tem sido reconhecida como causa de arritmias ventriculares.

Recomendagées para a prevengdo de MSC e tratamento de arritmias ventriculares na
miocardite

Recomendagdes Classe Nivel

Nos casos de miocardite aguda confirmada ou clinicamente suspeita,

recomenda-se que os doentes que apresentam arritmias ventriculares (¢
criticas sejam referenciados para um centro especializado.

Nos doentes com TVMS hemodinamicamente ndo tolerada, na fase fe
crénica da miocardite, recomenda-se a implantagdo de um CDI.

Nos doentes com TV sustentada hemodinamicamente nao tolerada
ou com FV durante a fase aguda da miocardite, deve ser considerada a lla C
implantagdo de um CDI antes da alta hospitalar.

Devem ser considerados farmacos antiarritmicos (de preferéncia
a amiodarona e os bloqueadores beta) nos doentes com arritmias

) - ) L o ; lla C
ventriculares ndo sustentadas sintomaticas ou arritmias ventriculares
sustentadas durante a fase aguda da miocardite.
Apos a miocardite, deve ser considerado o tratamento com farmacos lla C

antiarritmicos nos doentes com TV recorrente, sintomatica.
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Recomendagdes para a prevengao de MSC e tratamento de arritmias ventriculares na

miocardite (continuagao)
Recomendagdes Classe

Deve ser considerada a ablagdo por cateter, realizada em centros
especializados, nos doentes apds a miocardite, com TVMS recorrente,

i ; lla
sintomatica ou com choques por CDI por TMM nos quais os
antiarritmicos sdo ineficazes, ndo tolerados ou ndo sdo desejados.
Nos doentes com TVMS hemodinamicamente tolerada ocorrendo na fase lla

cronica da miocardite, deve ser considerada a implantagdo de um CDI.

Nos doentes com TVMS hemodinamicamente bem tolerada, ocorrendo

na fase crénica da miocardite, com fungéo VE preservada e com uma

cicatriz limitada suscetivel de ablagdo, pode ser considerada a ablagdo por IIb
cateter como uma alternativa a terapéutica com CDI, apés discussdo com

o doente e desde que os objetivos estabelecidos tenham sido atingidos®.

Nivel

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; FV, fibrilhagao ventricular; TV, taquicardia ventricular. VE, ventricular

esquerda. * TV ndo indutivel e eliminagdo de eletrogramas consistentes com atrasos da condugdo.

Recomendagdes para o tratamento de arritmias ventriculares na miocardiopatia de

Chagas

Recomendagées Classe
Deve ser considerada a amiodarona para reduzir a carga arrftmica em

doentes com miocardiopatia de Chagas que apresentam EV sintomaticas lla
ouTV.

Nos doentes com miocardiopatia de Chagas e com TVMS sintomatica,
recorrente ou com choques por CDI por TVMS nos quais os farmacos
anti-arritmicos sdo ineficazes, contraindicados ou ndo tolerados, deve ser
considerada a ablagdo por cateter em centros especializados.

lla

Nos doentes com miocardiopatia de Chagas e com TV sintomatica em

quem os farmacos anti-arritmicos (amiodarona e bloqueadores beta) m
sdo ineficazes ou ndo tolerados, pode ser considerada a implantagao de

um CDI.

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; EV, extrassistoles ventriculares; TV, taquicardia ventricular;
TVMS, taquicardia ventricular monomérfica sustentada.

Nivel

©
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Figura 18 Preveng¢ao de MSC e tratamento de arritmias ventriculares na
sarcoidose cardiaca
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CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; EEP, estimulagdo elétrica programada; FEVE, fragdo de ejecdo
ventricular esquerda; N, ndo; S, sim; TV, taquicardia ventricular; TVMS, taquicardia ventricular monomérfica
sustentada.

* A presenca de realce tardio em > 9/22 segmentos ou em > 22% da massa VE pode estar associada a endpoints
arritmicos.

Ablagio por cateter
(Classe Ilb)




8.6. Doenga valvular cardiaca
Recomendagdes para os doentes com doenga valvular cardiaca
Recomendagdes Classe  Nivel

Recomenda-se a EEP e eventual ablagdo por cateter nos doentes com

doenca valvular adrtica e TVMS para identificar e ablacionar a TV de fe
reentrada de ramo, especialmente se ocorrer apés uma intervengao

valvular.

Nos doentes com doenga valvular cardiaca e disfungdo VE persistente

apds corregdo cirlirgica (se possivel), recomenda-se que a implantagao C
de CDI para prevengdo priméria cumpra as recomendagdes da MCD/

MCHND.

CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; EEP, estimulagdo elétrica programada; MCD, mocardiopatia dilatada;
MCHND, miocardiopatia hipocinética ndo dilatada; TVMS, taquicardia ventricular monomérfica sustentada;
VE, ventricular esquerda.

8.7. Cardiopatia congénita

Os avangos na reparagao cirlirgica e no tratamento médico melhoraram o prognéstico
a longo prazo das criangas nascidas com cardiopatia congénita. Presentemente mais de
90% sobrevivem até a idade adulta. Com um nimero menor de doentes a morrer de
eventos perioperatorios e de insuficiéncia cardiaca precoce, a MSC tornou-se a prin-
cipal causa de morte em adultos com cardiopatia congénita reparada. A combinagio
de incisdes cirurgicas, da cicatriz no miocardio e de alteragdes residuais ou de novas
alteragBes anatdémicas constituem o substrato das arritmias ventriculares. Nos doentes
com cardiopatia congénita, é importante realizar uma avaliagdo multidisciplinar, abran-
gente dos fatores incitantes, incluindo a imagiologia cardiaca (especialmente a RMC) e
a avaliagdo hemodindmica.

A estratificagdo de risco da MSC em doentes com cardiopatia congénita e sem
documentagdo de arritmias ventriculares sustentadas, continua a ser dificil devido a
populagdo heterogénea de doentes. Nos doentes com fisiologia biventricular e com
VE sistémico, é utilizado o critério padrdo de uma FEVE < 35%. Recomendagdes
mais especificas para a estratificagdo de risco e tratamento podem ser realizadas em
doentes com Tetralogia de Fallot reparada. Os estudos de mapeamento e de ablagdo
identificaram istmos anatémicos criticos em localizagdes anatomicas reprodutiveis, que
podem targets para ablagdo por cateter ou cirlrgica nos doentes que se submetem a
reintervengdes cirdrgicas.
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Recomendagdes para os doentes com cardiopatia congénita
RecomendagGes Classe Nivel

Nos doentes com cardiopatia congénita com fisiologia biventricular e com
um ventriculo esquerdo sistémico que apresentam insuficiéncia cardiaca
(classes II/lll da NYHA) e FE < 35% apesar de > 3 meses de TMO, esta
indicada a implantagdo de um CDI.

Nos doentes com cardiopatia congénita com TV ndo tolerada/PCR
abortada devido a FV, estd indicada a implantagdo de um CDI apés
exclusdo de causas reversiveis.

Nos doentes com cardiopatia congénita, com sincope presumivelmente
arritmogénica e com pelo menos disfungdo ventricular moderada ou
TVMS indutivel na EEP, deve ser considerada a implantagdo de um CDI.

Nos doentes com disfungdo avangada de ventriculo Unico ou de VD
sistémico, com fatores de risco adicionais?, pode ser considerada a
implantagdo de um CDI.

Tetralogia de Fallot

Nos doentes apds reparagio de TdF com sintomas de arritmia e de
TVNS, deve ser considerada a avaliagdo eletrofisioldgica, incluindo a EEP.

Nos doentes apés reparagdo de TdF com sintomas de arritmia e com
EEP positiva, ou com uma combinagdo de outros fatores de risco® e EEP
positiva, deve ser considerada a implantagdo de um CDI.

Nos doentes apds reparagao de TdF sem sintomas de arritmia, mas com
uma combinagio de outros fatores de risco®, pode ser considerada a
avaliagdo eletrofisiolégica, incluindo a EEP.

Nos doentes com reparagdo da TdF, submetidos a substituigdo valvular
pulmonar cirdrrgica ou percutanea, pode ser considerado o mapeamento
por cateter pré-operatério e a transecgao dos istmos anatémicos
relacionados com a TV antes ou durante a intervengao.

-. - - . - .-
0
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AV, auriculoventricular; CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; EEP, estimulagdo elétrica programada; FE, fragdo
de ejegdo; FV, fibrilhagdo ventricular; NYHA, New York Heart Association; PCR, paragem cardiorrespiratéria; TdF,
tetralogia de Fallot; TMO, terapéutica médica otimizada; TV, taquicardia ventricular; TVMS, taquicardia ventricular
monomorfica sustentada.

* A informago é escassa e os fatores de risco podem ser especificos da lesdo, incluindo TV ndo sustentada, classes
I/l da NYHA, regurgitagao valvular AV grave e QRS largo 2 140 ms (transposigao das grandes artérias).

® Qutros fatores de risco incluem disfuncio VE ou VD moderadas, cicatriz extensa no VD visivel na RMC, duracio
do QRS = 180 ms e fragmentagdo grave do QRS.
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Figura 19 Tratamento de arritmias ventriculares sustentadas nos doentes
com cardiopatia congénita
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BB, bloqueador beta; CDl, cardioversor desfibrilhador implantavel; N, ndo; S, sim; TdF, tetralogia de Fallot; TV,
taquicardia ventricular.

2 Dados decorrentes de doentes com TdF e lesdes relacionadas. ® Na TdF, nio é necesséria a ineficicia do uso de
farmacos antiarrftmicos.

8.8. Doenga elétrica primaria

As doengas elétricas primarias sao raras na populagao em geral, sendo, no entanto, uma
causa comum de paragem cardiaca stbita e de morte nos jovens.

Uma estrutura de estudo para testes de diagndsticos genéticos e clinicos de doengas elé-
tricas primarias com base na evidéncia, sempre que disponivel, é apresentada na Tabela 4.
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Tabela 4 Testes genéticos e avaliagao indicada para probandos e familiares com doencas

elétricas primarias

Teste genético

-§  Pedra angular do
£ diagndstico
o
S
S =
25
c® o
S g
° 8
a & Outros
testes/
processos
Q9
2
g
[
£
S
°0
()
wv
o
S
£
S
el
£
2
3
o
«
Q
2
=
€
©
w
Fenotipo
positivo e/ou
2 variante Classes
[
I VIV
S
80 o .
& Fendtipo negativo

€ sem variante
Classes IV/V

SQTL

ECG
Prova de
esforgo

Excluir
SQTL
adquirida

ECG
Prova de
esforgo
(quando
viavel)
Desde o

nascimento

SBr

ECG e ECG com
elétrodos precordiais
Nnos espagos intercos-

tais superiores
Testes de provocagdo
com bloqueadores dos

canais de sodio

Excluir fenocépia®

TVPC

Prova de
esforco

Excluir
fenocopia®l
DCE

FV
Idiopatica

Classe llb

Consultar
cendrio 3.
Avaliagdo
dos sobre-
viventes de
PC subita

1 -3 anos dependendo do nivel de risco

ECG e ECG com
elétrodos precordiais
nos espagos intercos-

tais superiores:
Comegar aos 10 anos;
Testes de provocagdo
com bloqueadores dos

canais de sodio
Iniciar > 16 anos a ndo
ser clinicamente que

indicado

ECG
Prova de
Esforco
Desde o
nascimento

ECGe
ECG com
elétrodos
precordiais
superiores
Prova de

esforco
Ecocardio

grama

1 -3 anos dependendo do nivel de risco

Alta

SRP

Classe llb

ECG

Ecocardio-
grafia Holter

ECG
Ecocardio
grama

ECG, eletrocardiograma; FV, fibrilhagdo ventricular; SBr, sindrome de Brugada; SQTL, sindrome do QT longo; SRP,
sindrome de repolarizagdo precoce; TVPC taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.
*Incluindo teste genético a recém-nascidos; ® uma fenocopia tem carateristicas de uma doenga genética, mas é
provocada pelo meio ambiente.
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FV idiopatica
O diagnostico de fibrilhagdo ventricular idiopatica (FVI) é efetuado nos sobreviventes de
paragem cardiaca subita, de preferéncia com FV documentada, apoés exclusdo minuciosa
de outras causas.

Recomendagdes para o tratamento de doentes com FV idiopatica

Recomendagdes Classe Nivel

Recomenda-se que a FV idiopatica seja diagnosticada num sobrevivente
de paragem cardiaca stbita, de preferéncia com FV documentada, apds
exclusdo de uma etiologia subjacente: cardiopatia estrutural, canalopatia,
metabdlica ou toxicoldgica.

Podem ser considerados testes clinicos (historia, ECG e ECG com
elétrodos precordiais superiores, prova de esforco, ecocardiograma) em
familiares em primeiro grau de doentes com FV idiopatica.

ECG, eletrocardiograma; FV, fibrilhagao ventricular.

Figura 20 Tratamento de doentes com FV idiopatica
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CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; EV, extrassistole ventricular.
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Sindrome de QT longo

A SQTL é uma sindrome hereditaria caraterizada por um coragdo estruturalmente
normal, por um intervalo QT prolongado e por arritmias ventriculares predominan-
temente precipitadas por uma ativagdo adrenérgica. Os critérios de diagnostico sdo
um QTc 2 480 ms ou um score de risco de SQTL > 3 num coragdo estruturalmente
normal e sem outra causa de QT longo. A idade média na apresentacdo é de 14 anos.
A taxa anual de MSC nos doentes assintométicos com SQTL n3o tratada foi estimada
em menos de 0,5%, aumentando para cerca de 5% nos doentes com histéria de sincope.
No minimo 17 genes com variantes raras foram associados a SQTL. No entanto, a
causalidade de diversos dos genes identificados foi questionada. Os genes incontestaveis
sdo os causadores de SQTL1, SQTL2 e SQTL3. A SQTL1-3 tem triggers especificos do
gene: esforgo (SQTL1) stress emocional (SQTL2) e sono (SQTL3). O rastreio genético
identifica a mutagdo em 75% dos casos de SQTL. A terapéutica principal é efetuada com
bloqueadores beta e com aconselhamento sobre o estilo de vida. Recomendam-se os
bloqueadores beta ndo seletivos nadolol e propranolol. A mexiletina tem um efeito adi-
tivo na SQTL3 e talvez na SQTL2, mas nem todos os individuos respondem a mexiletina.
E aconselhavel realizar um teste oral para verificar se o QTc diminui pelo menos 40 ms
antes de prescrever a terapéutica cronica. Recomenda-se um CDI nos doentes com
sincope por SQTL, tratados com bloqueadores beta e com paragem cardiaca stbita por
SQTL. A desnervagdo simpatica cardiaca esquerda (LCSD) é recomendada nos doentes
sintomaticos quando o CDI é contraindicado ou recusado ou no caso de um portador
de CDI com choques multiplos durante a terapéutica com bloqueadores beta.

Tabela 5 Score de diagnéstico da sindrome de QT longo

Achados Pontos
> 480 ms 35
=460 — 479 ms 2
Qe =450 — 459 ms (nos homens) 1
> 480 ms durante o 4.° minuto de recuperagio da 1
ECG prova de esforco
Torsade de pointes 2
Alternancia das ondas T 1
Ondas T entalhadas em 3 derivagoes 1
Frequéncia cardiaca baixa para a idade 05
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Tabela 5 Score de diagnéstico da sindrome de QT longo (continuagao)

Achados
Historia ) Com stress
linica Sincope
¢ Sem stress
Histéria Familiar(es) com SQTL definitivo
familiar

Achado genético  Mutacdo patogénica

ECG, eletrocardiograma; MSC, morte stbita cardiaca; SQTL, sindrome de QT longo.

Recomendagdes para o tratamento da sindrome de QT longo
Recomendagbes

Recomenda-se que a SQTL seja diagnosticada ou com QTc 2 480 ms em
ECG de 12 derivagdes repetidos com ou sem sintomas ou com score de
diagndstico de SQTL > 3.

Nos doentes com SQTL clinicamente diagnosticada, recomendam-se o
teste e o aconselhamento genéticos.

Recomenda-se que a SQTL seja diagnosticada na presenca de uma
mutagdo patogénica, independentemente da duragdo do QT.

O diagndstico de SQTL deve ser considerado na presenga de um QTc 2
460 ms e < 480 ms em ECG de 12 derivagGes repetidos em doentes com
sincope arritmica na auséncia de causas secunddrias de prolongamento

do QT.

Na SQTL ndo se recomenda por rotina testes de provocagdo com
epinefrina para o estabelecimento do diagnéstico.

Néo se recomenda o estudo eletrofisiolégico invasivo na SQTL.

ECG, eletrocardiograma; QT, sindrome; SQTL, sindrome de QT longo.

MSC inexplicada < 30 anos num familiar em primeiro grau

Classe

lla

©ESC

Pontos

0,5
BiS

Nivel
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Figura 21 Tratamento de doentes com sindrome de QT longo

(Classe lla)
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CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; LCSD, desnervagdo simpética cardiaca esquerda; N, ndo; QTL, QT
longo; S, sim.

* Recomendagdes gerais: evicgao de farmacos que prolongam o QT (http://www.crediblemeds.org), corregio de
alteragdes eletroliticas (hipocalemia, hipomagnesemia e hipocalcemia), evicgio de triggers especificos do gendtipo
para arritmias (natagdo vigorosa no QTL1, exposicio a ruidos elevados no QTL2).

® Bloqueadores beta preferiveis: nadolol e propranolol.
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Sindrome de Andersen-Tawil tipo 1

A sindrome de Andersen-Tawil Tipo 1 é uma doenga rara caraterizada por trés sintomas
principais: arritmias ventriculares frequentes, dismorfias e paralisia periodica.

Recomendagdes para o tratamento da sindrome de Andersen-Tawil
Recomendagées
Diagnéstico

Recomenda-se teste genético nos doentes com suspeita de sindrome de
Andersen-Tawil.

Deve ser considerada a sindrome de Andersen-Tawil nos doentes sem
DCE que apresentam pelo menos duas das seguintes situagdes:

+ ondas U prominentes com ou sem prolongamento do intervalo QT
+ EV/TV bidirecionais e/ou polimérficas

* carateristicas dismorficas

+ paralisia periédica

* mutagao com perda de fungdo patogénica KCNJ2.

Tratamento

Recomenda-se a implantagdo de um CDI nos doentes com sindrome de
Andersen-Tawil apés PCR abortada ou apds TV sustentada ndo tolerada.

Devem ser considerados os bloqueadores beta e/ou a flecainida com ou
sem acetazolamida nos doentes com sindrome de Andersen-Tawil para
tratar as arritmias ventriculares.

Deve ser considerado um ILR nos doentes com sindrome de Andersen-
Tawil e com sincope inexplicada.

Pode ser considerada a implantagao de um CDI nos doentes com
sindrome de Andersen-Tawil com histéria de sincope inexplicada ou que
sofrem de TV sustentada tolerada.

Classe

lla

lla
lla

lib

Nivel

©

C

CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel; DCE, doenga cardiaca estrutural; EV, extrassistoles ventriculares; PCR,
paragem cardiorrespiratéria; ILR, registador de eventos implantavel; TV, taquicardia ventricular.

Sindrome de Brugada

A SBr é uma sindrome rara hereditaria diagnosticada em doentes sem outra doenca

cardiaca e com um padrao de SBr tipo 1 espontédneo, independentemente dos sintomas.
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O ECG com padrdo de SBr tipo 1 pode ocorrer quer espontaneamente quer induzido
apos exposicio aos farmacos bloqueadores dos canais de sédio ou febre. E mandata-
rio excluir outras situagdes que podem explicar o padrdo tipo 1, as assim chamadas
fenocopias. Diagnosticar a SBr num ECG com padrdo tipo 1 induzido requer outras
carateristicas clinicas, tais como a TV polimérfica/FV, sincope arritmica ou historia
familiar relevante. A sensibilidade dos testes genéticos nos doentes com SBr é de apro-
ximadamente 20%, sendo o gene SCN5A o Unico avaliado. A implantagdo de CDI esta
indicada nos doentes sintomaticos com SBr sobreviventes de PCR, que tém arritmias
ventriculares sustentadas espontaneas documentadas e sincope arritmica. No caso de
choques de CDlI recorrentes, a quinidina ou a ablagdo por cateter tém sido bem-sucedi-
das em reduzir a frequéncia dos mesmos, ndo se recomendando, no entanto, a ablagdao
nos doentes assintomaticos.

Recomendagdes para o diagnéstico de sindrome de Brugada

Recomendagdes Classe Nivel

Recomenda-se que a SBr seja diagnosticada em doentes sem outras

doengas cardiacas e ECG com padrdo de Brugada tipo 1 espontaneo. €

Recomenda-se que a SBr seja diagnosticada em doentes sem outras

doengas cardiacas que sobreviveram de uma PCR devida a FV oua TV

polimérfica e que apresentam um ECG com padrio de Brugada tipo 1 C
induzido por testes de provocagdo com bloqueadores dos canais de sodio

ou durante o estado febril.

Recomenda-se o teste genético ao gene SCN5A para probandos
com SBr.

0

A SBr deve ser considerada em doentes sem outras doengas cardiacas e
padrao de Brugada tipo 1 induzido que apresentam pelo menos uma das
seguintes situagoes:
* sincope arritmica ou respiragao agénica noturna lla ©
* histéria familiar de SBr
* histéria familiar de MS (< 45 anos) com autdpsia negativa e sob
circunstancias que levantam a suspeita de SBr.

Pode ser considerado o diagndstico de SBr em doentes sem outras
doencgas cardiacas que apresentam um ECG com padrao de Brugada tipo C
1 induzido.

Néo se recomenda o teste dos bloqueadores dos canais de sodio em

doentes com padrao de Brugada tipo 1 prévio. €

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; FV, fibrilhagdo ventricular; MS, morte stbita;
MSC, morte sibita cardiaca; PCR, paragem cardiorrespiratéria; SBr, sindrome de Brugada; TV, taquicardia ventricular.
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Figura 22 Abordagem de doentes com padrao de Brugada no ECG
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Figura 22 Tratamento de doentes com padrao de Brugada no ECG
(continuagao)
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CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; N, no; PCR, paragem cardiorrespiratoria;
ILR, registador de eventos implantavel; S, sim; SBr, sindrome de Brugada.

*Eco, RMC, TC cardiaca, Coronariografia indicados de acordo com a apresentagdo clinica do doente e com os
fatores de risco.

® Recomendag@es gerais: evicgdo de farmacos que possam induzir a elevagio do segmento ST nas derivages
precordiais direitas (http://www.brugadadrugs.org), evicgao de cocaina e de ingestdo excessiva de dlcool, tratamento
da febre com farmacos antipiréticos.
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Recomendagdes para a abordagem da sindrome de Brugada

Recomendagdes Classe  Nivel

Pode ser considerada a EEP em doentes assintomaticos com ECG do
padrao de SBr tipo 1.

Pode ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes selecionados
assintomaticos com SBr que desenvolvem FV durante a EEP até 2 C
extraestimulos.

Néo se recomenda a ablagdo por cateter nos doentes assintomaticos - fo
com SBr.

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; ECG, eletrocardiograma; EEP, estimulagdo elétrica programada; FV,
fibrilhagdo ventricular; SBr, sindrome de Brugada.

Sindrome de repolarizagao precoce

A sindrome de repolarizagdo precoce (SRP) é diagnosticada num doente ressuscitado
de TV polimérfica ou de FV sem qualquer doenga cardiaca e padrdo de repolarizagio
precoce (PRP). O PRP é definido pela elevagdo do ponto | = 1 mm em = 2 derivages
do ECG adjacentes inferiores e/ou laterais. As opgdes de tratamento sio o CDI, a
quinidina e a ablagdo.

Recomendagdes para a abordagem de padrao/sindrome de RP

Recomendagdes Classe Nivel

Recomenda-se que o PRP seja diagnosticado como elevagio do ponto | > fo
1 mm em duas derivagdes do ECG adjacentes inferiores e/ou laterais.

Recomenda-se que a SRP seja diagnosticada num doente ressuscitado de C
FVITV polimérfica inexplicadas na presenca de PRP.

Numa vitima de MSC com autépsia negativa e revisao da avaliagdo médica
com ECG ante-mortem a demonstrar PRC, deve ser considerado o lla C
diagnéstico de SRP.

Devem ser considerados os familiares em primeiro grau dos doentes
com SRP para avaliagio clinica de PRP com carateristicas adicionais de lla
alto risco®,

Pode ser considerado o teste genético nos doentes com SRP. S

Néo se recomenda a avaliagdo clinica por rotina nos individuos - C

assintomaticos com PRP.

ECG, eletrocardiograma; FV, fibrilhagdo ventricular; MSC, morte stbita cardiaca; PRP, padrio de repolarizagio
precoce; SRP, sindrome de repolarizagdo precoce; TV, taquicardia ventricular.
* Carateristicas de alto risco do PRP: ondas ] > 2 mm, alteragées dindmicas no ponto J e na morfologia do ST.
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Figura 23 Abordagem de doentes com padrio/sindrome de RP
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@ESsc—
CDl, cardioversor desfibrilhador implantavel; EV, extrassistole ventricular; ILR, registador de eventos implantavel;
MS, morte subita; N, ndo; PRP, padrdo de repolarizagdo precoce; S, sim; SRP, sindrome de repolarizagdo precoce.

* Carateristicas de risco elevado no PRP: ondas ] > 2 mm, alteragdes dindmicas na morfologia do ST.
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Taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminérgica

A TVPC é uma situagdo hereditaria caracterizada por TV bidirecional induzida por cate-
colaminas num coragdo normal e na auséncia de farmacos pré-arritmicos, de cardiopatia
estrutural ou de isquemia. Existem dois tipos genéticos principais: um distlrbio domi-
nante devido a mutagGes no gene que codifica o recetor da rianodina cardiaca (RYR2)
e um distUrbio recessivo causado por mutagdes no gene da calsequestrina (CASQ2).
As manifestagdes clinicas da TVPC ocorrem geralmente na primeira década de vida
provocadas por atividade fisica ou por stress emocional. A prova de esforco ¢ o teste
diagndstico mais importante uma vez que precipita TV bidirecional ou a TV polimérfica
que estabelece o diagndstico. A restricdo do exercicio fisico e os bloqueadores beta
constituem a terapéutica de primeira linha nos doentes com TVPC. Os bloqueadores
beta ndo seletivos, tais como o nadolol e o propranolol sdo os mais indicados. A flecai-
nida reduz significativamente a carga de arritmias ventriculares nos doentes com TVPC
e deve ser considerada como um complemento dos bloqueadores beta. O CDI é reco-
mendado nos casos de PCR e em doentes com arritmias ventriculares sob terapéutica
médica. A LCSD tem sido proposta como terapéutica adicional em doentes em quem o
tratamento farmacoldgico ndo ¢ eficaz ou vidvel.

Recomendagées para a abordagem de doentes com TVPC

Recomendagdes Classe Nivel

Recomenda-se que a TVPC seja diagnosticada na presenga de um coragao
estruturalmente normal, de ECG normal e de TV bidirecional ou TV
polimérfica induzidas por esforgo ou por emogdes.

©

Recomenda-se que a TVCP seja diagnosticada em doentes portadores de
uma mutagdo de genes causadores da doenca.

Os testes e o aconselhamento genéticos sao indicados nos doentes com
suspeita clinica ou com diagnéstico de TVPC.

Pode ser considerado o teste de provocagdo com epinefrina ou com
isoproterenol no diagnéstico de TVCP, quando ndo é possivel realizar
uma prova de esforco.

0
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Nio se recomenda a EEP na estratificagdo de risco de MSC.

ECG, eletrocardiograma; EEP, estimulagdo elétrica programada; MSC, morte stbita cardiaca; TV, taquicardia
ventricular; TVPC, taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.
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Figura 24 Tratamento de doentes com TVPC
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CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; LCSD, desnervagdo simpitica cardiaca esquerda; EV, extrassistole
ventricular; TV, taquicardia ventricular; TVPC, taquicardia ventricular polimorfica catecolaminérgica.

* Recomendagdes gerais: evicgdo de desportos de competicio, evicgao de exercicio fisico vigoroso, evicgdo de
ambientes stressantes.  Bloqueadores beta mais indicados: nadolol e propranolol.

Sindrome de QT curto

A sindrome de QT curto (SQTC) é uma sindrome genética rara caracterizada por um
intervalo QT curto, FA prematura e FV no contexto de um coragio estruturalmente
normal. Tem sido associada a mutagdes com ganho de fungdo nos genes KCNH2, KCNQT
e mutagdes com perda da fungdo do gene SLC4A. A doenga tem uma elevada letalidade.
A implantagdo do CDI ¢, portanto, recomendada na PCR e nas arritmias ventriculares.
A quinidina é atualmente o anti-arritmico mais recomendado. Deve ser considerada a
implantagdo de um registador de eventos nas criangas e nos doentes jovens assintoma-
ticos na SQTC.

o
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Recomendagdes para a abordagem da Sindrome de QT curto
RecomendagGes
Diagnéstico

Recomenda-se que a SQTC seja diagnosticada na presenga de QTc <
360 ms e de um ou mais dos seguintes: (a) uma mutagdo patogénica, (b)
historia familiar de SQTC, (c) sobrevivente de um episodio de TV/FV na
auséncia de doenga cardiaca.

Esta indicado um teste genético em doentes com diagndstico de SQTC.
Deve ser considerada a SQTC na presenga de QTc < 320 ms.

Deve ser considerada SQTC na presenga de QTc = 320 ms e < 360 ms e
de sincope arritmogénica.

Pode ser considerada a SQTC na presenca de QTc 2 320 ms e < 360 ms
e de histéria familiar de MS < 40 anos.

Estratificagdo de risco, prevengdo de MSC e tratamento de AV

Recomenda-se a implantagdo de CDI em doentes com diagnéstico de
SQTC que: (a) sdo sobreviventes de PCR abortada e/ou que (b) tém TV
sustentada espontanea documentada.

Deve ser considerado o ILR em doentes jovens com SQTC.

Deve ser considerada a implantagdo de CDI em doentes com SQTC e
sincope arritmica.

Pode ser considerada a quinidina em (a) doentes com SQTC, que embora
tenha, indicagdo para implantagdo de CDI, apresentam contraindicagdo ou
recusa para CDI e (b) em doentes assintomaticos com SQTC e histéria
familiar de MSC.

Pode ser considerado o isoproterenol em situagdes de emergéncia em
doentes com SQTC com tempestade elétrica.

Nio se recomenda a EEP na estratificacio de risco de MSC em doentes
com SQTC.

Classe

=

=
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Nivel

CDI, cardioversor desfibrilhador implantavel, EEP, estimulagdo elétrica programada; FV, fibrilhagdo ventricular;
ILR, registador de eventos implantavel; MS, morte stbita; PCR, paragem cardiorrespiratéria; SQTC, sindrome de

QT curto; TV, taquicardia ventricular.
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9. Populagbes selecionadas

Este capitulo inclui recomendagdes sobre arritmias ventriculares e MSC nas:

1.

Doentes gravidas e com miocardiopatia periparto: eletrocardioversdo e terapéutica
com CDI, terapéutica farmacoldgica, ablagdo por cateter. A TV pode estar se mani-
festar pela primeira vez durante a gravidez e o risco de TV recorrente é mais elevado
em doentes com TV prévia e doenca cardiaca estrutural. A miocardiopatia periparto
deve ser excluida no caso de TV de novo durante as Ultimas 6 semanas de gravidez
ou no periodo precoce do pos-parto.

. Transplantagdo cardiaca. Os doentes em lista para transplantacdo cardiaca estdo

expostos ao risco de MSC e tém uma elevada incidéncia de arritmias ventriculares.
Dados de grandes registos sugerem um beneficio de sobrevida para o CDL.

. Morte subita cardiaca em atletas. Nos atletas de competicdo jovens (< 35 anos), a

incidéncia de eventos fatais é baixa, 0,4 — 3 por 100.000 participantes-anos. Portanto
a avaliagdo cardiovascular dos atletas de competicao durante a pré-participagdo foi
reduzida para lla.

. Sindrome de Wolff-Parkinson-White. Nos doentes com pré-excitagao ventricular e

taquicardia de reentrada AV sintomatica recomenda-se a ablagdo por cateter. Nos
doentes assintomaticos com pré-excitagdo ventricular, tanto a avaliagdo invasiva
como ndo invasiva sdo opgdes para a estratificagdo de risco da MSC.

. Prevencdo de morte subita cardiaca nos idosos. A idade constitui um forte fator de
risco de morte. Em diversos estudos, a idade avangada foi um dos fatores de risco
associados ao beneficio expectavel do CDI.

Recomendagdes durante a gravidez

Recomendagdes Classe Nivel
Durante a gravidez, recomenda-se a cardioversdo elétrica paraa TV C
sustentada.

Para a conversao aguda da TVMS hemodinamicamente tolerada durante

a gravidez, devem ser considerados bloqueadores beta, sotalol, flecainida, lla S

procainamida ou o overdrive pacing ventricular.

Se a implantagdo de CDI for indicada durante a gravidez, recomenda-se a
implantagdo com protegdo radiolégica otimizada.

0

E recomendada a continuagio da terapéutica com bloqueadores beta
durante a gravidez e ap6s o parto em mulheres com SQTL ou com C
TVPC.
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Recomendagées durante a gravidez (continuagdo)
RecomendagGes

Deve ser considerada a continuagao da terapéutica com bloqueadores
beta em mulheres com MAVD durante a gravidez.

Devem ser considerados o metoprolol, o propranolol ou o verapamil
orais no tratamento a longo prazo da TV sustentada idiopatica durante
a gravidez.

Deve ser considerada a ablagdo por cateter utilizando os sistemas

de mapeamento ndo fluoroscépicos, de preferéncia apés o primeiro
trimestre da gravidez, nas mulheres com TVMS recorrente, refrataria,
altamente sintomatica ou com intolerancia aos farmacos anti-arritmicos.

Recomendagdes antes e ap6s a transplantagao cardiaca
RecomendagGes

Nas doentes que aguardam a transplantagdo cardiaca, deve ser
considerada a implantagdo de um CDI como prevengdo primaria.

Nos doentes que aguardam a transplantagdo cardiaca, pode ser
considerado o colete cardioversor desfibrilhador.

Nos doentes transplantados selecionados, com vasculopatia cardiaca do
aloenxerto ou com rejeigao tratada, pode considerada a implantagdo de
CDI.

Classe

lla

Classe

lla

lib

Iib

Recomendagdes para a estratificagdo de risco e prevencdo da MSC em atletas

Recomendagdes

Nos atletas com histéria médica positiva, com exame fisico anémalo ou
com alterages no ECG, recomendam-se exames adicionais incluindo

a ecocardiografia e/ou a RMC para confirmar (ou excluir) uma doenga
subjacente.

Recomenda-se que os atletas diagnosticados com doenga cardiovascular
associada a MSC sejam tratados de acordo com as recomendagdes atuais
sobre elegibilidade para a pratica desportiva.

Recomenda-se que o staff que trabalha em instalagdes desportivas tenha
formagdo em RCP e no manuseamento de DAE.

Deve ser considerada a avaliagio cardiovascular dos atletas de
competicdo antes da participagdo.

Classe

lla

Nivel

Nivel

Nivel
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Recomendagdes para a estratificagao de risco e prevencao da MSC em atletas
(continuagdo)

Recomendagdes Classe
Deve ser considerado que a avaliagdo cardiovascular dos atletas de

competicdo jovens (< 35 anos) inclua histéria, exame fisico e ECG de 12 lla
derivagoes.

Deve ser avaliado o risco cardiovascular dos individuos de meia-idade
e idosos antes de aderirem a desportos vigorosos através de scores lla
estabelecidos tais como o score de risco SCORE2.

Recomendagdes para a implantagao de CDI nos idosos
Recomendagao Classe
Nos doentes idosos em quem ndo é expectavel um beneficio proveniente

de desfibrilhador, devido a idade e as comorbilidades do doente, pode ser IIb
considerada a ndo implantagdo de um CDI na prevengao primaria.

Nivel

C

Nivel

CD, cardioversor desfibrilhador implantavel; DAE, desfibrilhador automético externo; ECG, eletrocardiograma;

MAVD, miocardiopatia arritmogénica do ventriculo direito; MSC, morte stbita cardiaca; RCP, ressuscitagdo

cardiopulmonar; RMC, ressonancia magnética cardiaca; SQTL, sindrome de QT longo; TV, taquicardia ventricular;

TVMS, TV monomérfica sustentada; TVPC, taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.
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