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RESUMO
INTRODUCAO: Cardiomiopatia ¢ uma alteragdo do miocardio em que o musculo do
coragdo ¢ estruturalmente e/ou funcionalmente anormal, na auséncia de doenca de artérias
coronarias, hipertensdo arterial, doengas valvares e cardiopatias congénitas.

A Cardiomiopatia dilatada ¢ o tipo mais frequente na faixa etdria pedidtrica,
caracterizando-se por apresentar dilatacdo do ventriculo esquerdo com disfung¢do sistolica na
auséncia de condigdes de carga anormais, com incidéncia de aproximadamente 0,57
casos/100.000 habitantes ao ano e maior prevaléncia no sexo masculino.

Apresenta curso progressivo, elevado custo de tratamento e ¢ a principal causa de
transplante cardiaco em pediatria. Em cinco anos de acompanhamento, aproximadamente
2,5% evoluem com morte stbita e 29% tem indicagdo de transplante cardiaco.

A etiologia ao diagnostico ¢ pouco conhecida, permanecendo a causa idiopatica como
a mais frequente, incluindo entre elas causas genéticas e familiares ndo identificadas, seguida
das miocardites. O diagnostico ¢ baseado em sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva
(ICC) ou alteragdes em exames de imagem na auséncia de sinais de ICC.

O exame complementar mais importante ¢ o ecocardiograma com doppler colorido
que permite a avaliagdo da dilatagdo do VE, fracdo de ejecdo do VE (FEVE) <55% e/ou
hipocinesia de VE.

O tratamento na fase aguda da doengca deve ser baseado na classificacdo
hemodinamica, sendo utilizados inibidores da enzima de conversdo da angiotensina (IECA),
betabloqueadores, diuréticos e drogas inotrdpicas positivas, principalmente nos casos de
descompensacao clinica mais grave.

OBJETIVO: Padronizar um protocolo para o diagnostico e tratamento da cardiomiopatia
dilatada na faixa etaria pediatrica de acordo com nossa realidade institucional, baseado nas
melhores evidéncias disponiveis na literatura.

METODOLOGIA:Estudo de revisdo da literatura realizado nas principais fontes: Pubmed,
Embase, LILACS, Cochrane e Uptodate; priorizando os publicados nos tltimos 10 anos.
RESULTADO:H4 poucos estudos sobre o diagndstico e tratamento de cardiomiopatia
dilatada em pediatria com bom nivel de evidéncia. Um algoritmo para o diagndstico e
tratamento baseado nas melhores evidéncias disponiveis na literatura e nas condigdes
existentes em nosso servico foi construido e sera disponibilizado junto aos médicos
responsaveis pelo atendimento aos pacientes pediatricos com diagndstico de cardiomiopatia

dilatada.



CONCLUSAO: A utilizagdo de protocolo podera proporcionar a otimizagdo dos recursos
hospitalares utilizados para o diagnostico e o tratamento de cardiomiopatia dilatada com
aumento do diagnostico precoce e instituigdo do tratamento mais adequado.

PALAVRAS-CHAVE: cardiomiopatia, cardiomiopatia dilatada, miocardiopatia, miocardite,
insuficiéncia cardiaca, diagnostico, tratamento, pediatria, recém-nascido, crianca, adolescente,

além dos termos correlatos na lingua inglesa.
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ABSTRACT

INTRODUTION: Cardiomyopathy is a myocardial disorder in which the heart muscle is
structurally and/or functionally abnormal, in the absence of coronary artery disease, arterial
hypertension, valvular heart disease and congenital heart disease.

Dilated Cardiomyopathy is the most common type in the pediatric age group,
characterized by a dilation of the left ventricle with systolic dysfunction in the absence of
abnormal loading conditions, with an incidence of approximately 0.57 cases/100,000
inhabitants per year and higher prevalence in the male gender.

It is a progressive disease, with a high cost of treatment and is the major cause of heart
transplantation in pediatrics. In five years of following up, nearly 2.5% evolve with sudden
death and 29% have an indication for heart transplantation.

The etiology to diagnosis is little known, and the idiopathic cause remains the most
frequent one, including among them unidentified genetic and familial causes, followed by
myocarditis. The diagnosis is based on symptoms of congestive heart failure (HF), or changes
in imaging tests, in the absence of signs of HF.

The most important complementary exam is the color Doppler echocardiography,
which allows an assessment of the LV dilation, Left Ventricular ejection fraction (LVFE) <
55% and/or LV hypokinesis.

Treatment in the acute phase of the disease should be based on hemodynamic
classification, using angiotensin-converting enzyme (ACE) inhibitors, beta-blockers, diuretics
and positive inotropic drugs, especially in cases of more severe clinical decompensation.
OBJECTIVE: To standardize a protocol for dilated cardiomyopathy diagnosis and treatment
in the pediatric age group according to our institutional reality based on the best evidence
available in the literature.

METHODOLOGY:A revision of the literature performed in the main sources: Pubmed,
Embase, LILACS, Cochrane and Uptodate; prioritizing those published in the last 10 years.

RESULT:There are a few studies on dilated cardiomyopathy diagnosis and treatment in
pediatrics with good level of evidence. An algorithm for diagnosis and treatment based on the
best evidence available in the literature and in the conditions existing in our service was built
and will be make available to physicians in charge of the care of pediatric patients diagnosed

with dilated cardiomyopathy.



CONCLUSION: The use of protocol may provide the optimization of hospital resources
used for the diagnosis and treatment of dilated cardiomyopathy with increased early diagnosis
and the institution of the most appropriate treatment.

KEYWORDS: cardiomyopathy, dilated cardiomyopathy, myocardiopathy, myocarditis, heart

failure, diagnosis, treatment, pediatrics, newborn, child, adolescent.
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1. INTRODUCAO:

Cardiomiopatias

O termo cardiomiopatia foi criado em 1957 para definir doencas primdrias ou
idiopaticas do miocardio em distingdo a doenga isquémica cardiaca'.

Ao longo dos anos, ocorreram modificacdes da nomenclatura e dos sistemas de
classificagdo utilizados para as alteragdes do musculo cardiaco devido aos avancgos cientificos
na compreenséo da etiologia e patogenia das cardiomiopatias™’.

No século 21, avangos genéticos deram uma nova dimensdo a classifica¢do, de tal
forma que o antigo fenotipo "idiopatico" tornou-se cada vez mais ligado a mutagdes genéticas
especificas”.

A American Heart Association®’, em 2006, definiu as cardiomiopatias como um
grupo heterogéneo de doencas do miocardio associadas com disfun¢do mecanica e/ou elétrica,
que geralmente, mas ndo invariavelmente, exibem hipertrofia ou dilatacdo ventricular
inadequadas e deve-se a uma variedade de causas, frequentemente genéticas. Exclui-se a
disfunc¢do ventricular secundaria as malformagdes cardiacas congénitas, hipertensdo arterial,
doencas das artérias coronarias ou valvopatias.

Atualmente classificam-se as cardiomiopatias (CMPs) em duas formas, baseada no
fendtipo e no envolvimento cardiaco.

Ha seis fenotipos: hipertrofica, dilatada, restritiva, displasia arritmogénica do
ventriculo direito, miocardio ventricular nio-compactado e cardiomiopatia de Takotsubo®.

As CMPs podem ser limitadas ao coragdo ou fazer parte de uma doenga sistémica,
apresentando com frequéncia consequéncias como morte subita de causa cardiovascular ou
faléncia cardiaca progressiva. Quando envolve o coragdo primariamente, ¢ conhecida como
cardiomiopatia primdria, que pode ser subdividida em genética, mista (genética e nao
genética) e adquirida. Quando o envolvimento cardiaco ¢ parte de uma doenga que envolve
multiplos sistemas, é classificada como cardiomiopatia secundéria’.

Em 2013, foi criada uma classificagdo mais recente chamada MOGES (M=fenotipo
morfofuncional; O=6rgdo/sistema envolvido; G=heranca genética; E=etiologia; S=estagio
funcional) mostrada no quadro 1.Este sistema tenta incorporar toda informa¢do sobre um
individuo, usando uma abordagem semelhante ao estadiamento TNM universalmente aceito

para tumores, levando-se em conta o fendtipo, envolvimento de o6rgaos, heranca genética,
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etiologia e estagio funcional de insuficiéncia cardiaca. E uma classificagdo complexa, ainda
nio amplamente utilizada, porém pode se tornar ferramenta til*’.

A cardiomiopatia dilatada (CMD) ¢ o tipo mais comum das cardiomiopatias na
infancia. Ela ¢ debilitante e pode levar a Insuficiéncia cardiaca (IC) tanto em criangas como
em adultos. O custo anual estimado para o cuidado desses pacientes portadores, nos Estados
Unidos da América (EUA), ¢ de 4 a 10 bilhdes de dolares. Geralmente apresenta curso
progressivo e ¢ a principal causa de indicag¢do para transplante cardiaco em adultos e criangas
maiores que 1 ano. Frequentemente, esses pacientes se manifestam como um quadro de IC
com descompensa¢do aguda, necessitando de diagnostico preciso em tempo habil e
tratamento adequado imediato para melhora da sobrevida. Além disso, a prevenc¢do da morte
cardiaca subita ¢ um objetivo importante no controle da IC avangada. O Registro de
Cardiomiopatia Pediatrica (PCRM)dos EUA constitui o maior registro de CMP pediatrico
existente e inclui mais de 3000 casos de CMP com idade menor de 18 anos, no periodo de
1995-2007, em mais de 100 localidades. Em estudo recente que utiliza os dados deste registro
(PCMR) sobre incidéncia e risco de morte subita cardiaca em criangas com CMD realizado
por Pahl et al.®, analisando1.800 criancas, houve incidéncia cumulativa de morte subita em
um, trés e cinco anos de 1,3%, 2% e 2,4%, respectivamente. O mesmo estudo relatou que as
taxas de incidéncia cumulativa em um, trés e cinco anos para morte cardiaca ndo-subita foram
8,1%, 10,8% e 12,1%, e indicacdo para transplante cardiaco de 22%, 27% e 29%.

Levando em consideracdo os aspectos descritos anteriormente, faz-se necessaria esta
revisdo da literatura e elaboragdo de protocolo para diagnostico e tratamento agudo e cronico

da CMD, visando melhora da morbidade e diminui¢io da mortalidade™’



D- Dilatada

H- Hipertrofica

R- Restritiva
(Fibrose
endomiocardica , VE,
VD ou biventricular)
A- Arritimogénica do
VD

(maior,
menor,categoria,
VD, VE,biventricular)
NC-VE ndo

compactado

NS-Fenotipo nao

especifico
NA-Informagdo ndo

disponivel

0O-Nio afetado

H- coragao

(VD,VE,biventricular)

M- Musculo

N- Nervos

C- Cutaneo

E- Olhos

A-Auditivo

K- Rins

G- Gastrointestinal

Li- Figado

Lu- Pulmao

S- Esqueleto

O- Auséncia de 6rgao ou

sistema envolvido

N- Hist. Familiar

negativa

U- Hist. Familiar
desconhecida
AD- Autossdmica

dominante

AR-Autossémica

recessiva

XLD- Dominante

ligada ao X

XLR-Recessiva
ligada ao X

XL- Ligada ao X

Matrilinear

O- Hist. Familiar ndo
investigada.
S- Fenotipo

esporadico

Quadro 1 —Classificagdo MOGES. Adaptado de: Arbustini E,
Cardiomyopathy for Clinicians.JACC vol. 64, N3, 2014. 22 de Julho de 2014:304-18.
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G-Genética Estagios funcionais

A,B,C,D
OC-Portador NA- Néo aplicavel
obrigatorio

ONC-Nao portador NU-Nao usado

obrigatorio.

Classes funcionais
(NYHA)
LILIILIV

Neg- Teste genético
negativo para

mutacdo familiar

O- Sem teste

genético

G-A-TTR-
Amiloidose genética
G-HFE-
Hemocromatose
genética

M-Miocardite

V-Infecgéo viral

Al- Autoimune

A-Amiloidose

I-Infecgdo néo viral

T-Toxicidade

Eo- Cardiomiopatia
eosinofilica

O-Outras

et al. The MOGE(S) Classification of
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2. OBJETIVO

Desenvolver um protocolo para o diagnostico e tratamento da cardiomiopatia dilatada na faixa
etaria pediatrica de acordo com nossa realidade institucional, baseado nas melhores e atuais

evidéncias disponiveis na literatura.



Metodologia




30

3. METODOLOGIA

Estudo de revisdo da literatura realizado nas principais fontes disponiveis: Pubmed, Embase,
LILACS, Cochrane e Uptodate.
Para a realizacdo do estudo foram levantadas mais de 250 referéncias e selecionados

63 para esse trabalho, das quais 60% foram publicadas nos ultimos dez anos.
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4. CARDIOMIOPATIA DILATADA

4.1.Incidéncia e Prevaléncia
Cardiomiopatia dilatada (CMD) ¢ definida pela Sociedade Europeia de Cardiologia

como uma dilatagdo ventricular esquerda com disfuncdo sistdlica na auséncia de condic¢des de
carga anormais, tais como valvopatias, cardiomiopatia hipertrofica, hipertensdo arterial ou
doenga arterial corondria. Dilata¢do ou disfun¢do do ventriculo direito também podem estar
presentes™'”.

E uma doenga progressiva do miisculo cardiaco que se caracteriza por dilatagio das
camaras ventriculares e disfuncdo contratil com espessura da parede ventricular esquerda
desproporcional ao didmetro da cavidade®.(Figura 1)

A incidéncia de cardiomiopatia no estudo nacional australiano de cardiomiopatia na
infancia (NACCS) e no registro pediatrico de cardiomiopatia dos Estados Unidos da América
(PCMR)'' mostram semelhangas marcantes (1,24/100.000 no primeiro, versus 1,13/100.000
no segundo) e prevaléncia de aproximadamente 50% casos no primeiro ano de vida. No
PCMR hé predominio da CMD, responséavel por 58% dos casos™*''"'*".

A incidéncia anual de CMD no PCRM foi de 0,57 casos por 100.000 por ano, sendo
maior em meninos do que em meninas (0,66 vs 0,47 casos por 100.000, p <0,006) o que
provavelmente esta relacionado a causas genéticas ligadas ao cromossomo X e desordens
neuromusculares. Também apresenta maior incidéncia em negros do que em brancos (0,98 vs
0,46 casos por 100.000, p <0,001), e em lactentes do que em criangas maiores (4,40 versus
0,34 casos por 100.000, p <0,001). E significativamente mais frequente no primeiro ano de
vida do que em criangas mais velhas e, quando ocorre em criangas acima de 2 anos,
geralmente esta associada a maiores taxas de morbidade e mortalidade. Outros fatores que
predispdem para evolucdo clinica mais desfavoravel além da idade mais avangada, sdo
disfungdo ventricular e IC mais grave a apresentagio'®'*'®. Arritmias, tromboembolismo e

morte subita sdo comuns e podem ocorrer sobretudo nas formas mais graves da doenca, com

taxas de mortalidade elevadas'’.

4.2. Patogenia
A Cardiomiopatia dilatada ¢ caracterizada por alteragdes nos niveis moleculares,

celulares e intersticiais seguidos por apoptose, morte de cardiomiocitos ou deposicao de
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colageno, que podem ter manifestacdes a longo prazo, tais como a dilatacdo do ventriculo
esquerdo (VE), fibrose, afinamento do septo e parede posterior interventricular do VE, e uma
modificacdo de tal modo que o VE tende a se tornar mais esférico, com diminuicdo da
contratilidade. Estas mudangas sdo descritas como remodelamento cardiaco, e sao
responsaveis pela evolugio da doenga, em curto ou longo prazo'™.

A CMD esta associada com a remodelacio complexa de um ou ambos os
ventriculos, resultando na alteragdo da forma do ventriculo e na arquitetura das fibras do
miocardio. O exame macroscOpico mostra tipicamente o aumento de todas as cdmaras, com
maior dilatacdo dos ventriculos em relacdo aos atrios. Em contrapartida, as valvulas e as
artérias corondrias epicardicas sdo comumente normais. Em alguns casos, hd a presen¢a de
trombos intracavitarios, mais comumente localizados no apice do VE. Microscopicamente,
existem areas de fibrose intersticial e perivascular e, as vezes, areas de necrose e infiltrado
celular. O tamanho dos midcitos varia muito, com algumas células atrofiadas e outras
hipertrofiadas. Em criangas, os achados mais comumente encontrados na microscopia sao
anormalidades nas formas, tamanhos ou numero de mitocondrias (com ou sem inclusoes),

. . A e . . . ~ 14,18
reservas anormais de glicogénio e lisossomos anormais com vacuolizagdo .

4.3.Etiologia
A cardiomiopatia dilatada pode ter uma variedade de causas, incluindo genéticas,

infecciosas, metabolicas, toxicas, entre outras. O quadro 2 resume as etiologias e o0s
diagnosticos diferenciais mais comuns encontradas na pratica clinica.
A etiologia ¢ conhecida em apenas cerca de 1/3 dos pacientes no momento do seu

diagnostico'®. A maioria das causas ainda permanece como idiopaticas'®"!

. Nos pacientes em
que a etiologia foi determinada, no PRCM, houve predominio das miocardites (16%),
seguidas de doengas neuromusculares (9%), cardiomiopatia dilatada familiar e erros inatos do
metabolismo'’. Admite-se que as causas genéticas sejam responsaveis por aproximadamente
40% dos casos'’, destas em 30-48% dos pacientes é herdada geneticamente, enquanto que em

20-65% dos casos a causa pode ser familiar™.
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Normal Cardiomiopatia Dilatada

Figura 1 — [Ilustragdo Cardiomiopatia Dilatada.Adaptado de: Jefferies JL, Towbin JA.
Dilatedcardiomyopathy. Lancet 2010;375: 752-62. Ao = Aorta, AE = atrio esquerdo e VE = ventriculo esquerdo.

A andlise de 35 criangas num periodo de 5 anos estudadas na Nova Zelandia com
diagnostico de CMD, os diagnosticos etioldgicos encontrados foram: miocardite presumida
em 15(43%), seguida por causas idiopaticas 7(20%), familiar 7(20%). Outros grupos tiveram
distribuicdo similares com causa metabdlica em 2(6%), congénita em  3(8%) e
neuromusculares em 1(3%)>.

Dados pds-morte identificam miocardite em 8,6-12% dos casos de morte sibita em

adultos jovens”.
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VIRAIS METABOLICAS TOXINAS NEURO/ FAMI!_IAR/ OUTRAS
MUSCULA | GENETICA
R
Coxsackie Tireotoxicose Antraciclina Ataxia de | Ligada ao X Miocardio
virus Friedreich isolado nao
compactado
Parvovirus Hipotireoidismo | Hemocromatose | Distrofia | Autossémica | Taquiarritmia
muscular | dominante induzida
de
Duchenne
Adenovirus Def. de carnitina | Alcool Distrofia Autossdémica
muscular | recessiva
de Backer
Caxumba Def. de Vit D, Sd. de Autossbmica
calcio, Barth dominante
selénio,zinco com defeitos
de conducéo
Sd. Barth,
MELAS, MERRF,
Learn-Sayre,
Hurler

Quadro 2 — Etiologias e diagnosticos diferenciais de CMD. Adaptado de: Morrow RW. Cardiomyopathy and
heart transplantation in children. Current Opinion in Cardiology 2000, 15:216-223. MELAS =
MiopatiaMitocondrial, Encefalopatia, AcidoseLactica e EpisodiosTipo AVC; MERRF = Myoclonic Epilepsy
with Ragged Red Fibers.

As principais etiologias em ordem de frequéncia sdo:

4.3.1. Idiopadtica:
Embora seja sua etiologia desconhecida, vém se acumulando evidéncias nos tempos

atuais das alteracdes celulares, moleculares e imunologicas envolvidas nesta génese.
Entdo, quando por muitas vezes ndo se consegue realizar o diagnostico preciso,
classifica-se como idiopatica, e causas genéticas e familiares ndo determinadas acabam

fazendo parte deste grupo™.

4.3.2.Infecciosas:
As causas infecciosas de disfun¢do ventricular esquerda (miocardite) associada ao

fenotipo de CMD sdo comuns e incluem infecgdes virais, bacterianas, fingicas, parasitarias,
. . . 14
ricketsias e espiroquetas .

A miocardite ¢ uma doenca inflamatoéria do miocardio causada por diferentes gatilhos
infecciosos ou nao infecciosos e ¢ considerada precursora da CMD. Em 1995, a OMS a

definiu como uma doenga inflamatéria do musculo cardiaco, estabelecida pelo diagndstico
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histologico, imunoldgico e histoquimico. A miocardite resulta, na maioria das vezes, de
infecgdes virais comuns e de respostas imunes mediadas pos-virais. Com o desenvolvimento
de novas técnicas moleculares, como a reacdo de polimerase em cadeia (PCR) e hibridacao in
situ, o espectro de virus mais frequentemente encontrados em bidpsias endomiocardicas
passou de Enterovirus e Adenovirus para Parvovirus B19 e Herpes virus humano tipo 6.
Porém, diferencas etiologicas a depender do local e do tempo devem ser consideradas. Além
disso, miocardites podem ser desencadeadas por causas ndo virais, como, por exemplo,
doenga de Lyme, doenca de Chagas, medicamentos como antipsicéticos (ex. Clonazepam),
antibidticos (ampicilina, sulfonamidas, tetraciclinas) e antiflogisticos (mesalamina). Estes
agentes podem induzir uma miocardite eosinofilica, que comumente ¢ reversivel apos a
retirada do agente causador. Miocardite eosinofilica também pode ocorrer apds vacinagao
contra varicela, doencas autoimunes como Churg-Strauss e sindrome hipereosinofilica
(doenca de Loefller).

A manifesta¢do clinica da miocardite ¢ amplamente variavel. Os sintomas variam
desde cursos assintomadticos até aquelas com sinais de infarto do miocardio ou doenca
devastadora com choque cardiogénico. Podem ocorrer dor no peito, arritmias cardiacas e
insuficiéncia cardiaca aguda ou cronica. O diagndstico de miocardite com base apenas na
clinica geralmente ndo ¢ possivel sendo algumas vezes necessario realizar a dosagem de
algumas biomarcadores para auxilio diagndstico. As concentragdes séricas de troponina I e T
sdo frequentemente mais elevadas do que a CKMB e, niveis mais elevados de troponina T
tém demonstrado ser utilizados como valor de progndstico. Marcadores de fase aguda, como
proteina C reativa, podem ser elevados em caso de miocardite aguda, porém, em valores
normais, nao exclui o diagndstico. A sorologia para o virus em pacientes com suspeita ainda
ndo foi comprovada e este fato pode ser explicado pelo encaminhamento dos pacientes para
diagnostico e tratamento médico com um atraso significativo desde o inicio da infecgdo,
variando de semanas a meses, quando a fase aguda da miocardite viral ja passou. O
eletrocardiograma ¢ utilizado como uma forma de rastreio. Apesar da baixa sensibilidade os
resultados podem variar, desde alteragdes inespecificas da onda T e do segmento ST, até
elevagdo do ST simulando um infarto agudo do miocardio. Nao h4 alteragdo ecocardiografica
especifica de miocardite, porém, o exame ecocardiografico permite avaliar os tamanhos das
camaras cardiacas e espessura das paredes ventriculares, assim como a funcdo sistolica e
diastdlica e ¢ importante para descartar outras causas de insuficiéncia cardiaca. O padrdo ouro
para diagndstico da miocardite ainda ¢ a biopsia endomiocérdica. De acordo com os critérios

de Dallas, miocardite aguda ¢ definida por infiltrados linfociticos em associacdo com necrose
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de midcitos. Ainda ndo ha terapia especifica para o patdgeno da miocardite viral que melhore
a sobrevida sem insuficiéncia cardiaca, entdo, por enquanto, o tratamento ¢ sintomatico com
base na apresentacdo clinica.

Miocardite aguda ¢ um desafio diagndstico em criangas. O progndstico na miocardite
pediatrica ¢ melhor do que na CMD de forma geral, com uma maior recuperagdo em criangas,
e apenas aproximadamente 10% dos casos sdo encaminhados para transplante™.

Cardiomiopatia chagésica:

A cardiomiopatia chagasica, causada pelo protozoario Trypanosoma cruzi, continua

sendo a principal causa de insuficiéncia cardiaca sistolica cronica em areas endémicas.
Caracteriza-se por insuficiéncia cardiaca, doenca tromboembolica, doenga de conducao,

. . . y1: ’ 14
arritmias malignas, e morte subita cardiaca .

4.3.3. Familiar:
Cardiomiopatia dilatada soma 20-25% das causas ditas “idiopaticas”, a maioria com

padrdo de heranga autossomica dominante. Aproximadamente 35-40% dos casos tém
mutacdes genéticas sarcométricas, a maioria atribuida a mutagdes na proteina do gene titina
(TTN). Mutagdes da cadeia pesada de miosina de ligagdo a proteina C também pode estar
associada, além de mutagdes nos genes relacionados @ membrana celular, citoesqueleto, tais
como desmiopatia com miopatia esquelética associada e CMD com doenga de condugio”.
Mestrioni et al.**,encontraram algumas apresentagdes entre os pacientes com CMD e
distinguiram 5 subtipos que incluiam pacientes com heranga autossomica dominante em
CMD isolada, heranga ligada ao cromossoma X com defeitos no gene da distrofina, heranca
autossdmica dominante com doenca do musculo esquelético subclinico, CMD com defeitos
de condugdo e outras formas raras. A CMD ligada ao cromossoma X, que envolve um gene da
distrofina,é progressiva e tipicamente ocorre em adolescentes do sexo masculino. A
transmissdo autossdmica dominante foi o padrdo mais comum, seguido pela autossdmica

. . 25
recessiva e ligada ao cromossoma X*°.

4.3.4. Neuromuscular:
As doencas neuromusculares associadas a CMD incluem as que afetam os nervos ou

os musculos esqueléticos.
Distirbios neuromusculares associados a CMD sdo exemplificados por mutagdes na

distrofina. A distrofina é uma proteina que faz parte de uma familia de proteinas relacionadas
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ao sistema muscular que incluem a utrofina, codificada por um gene autossdmico; a merosina,
componente da matriz extracelular que forma um complexo de proteoglicanos e ¢ encontrada
tanto no cora¢do quanto nos musculos esqueléticos e cujo papel € proteger contra lesdes
induzidas por contragdo. As mutacdes no gene da distrofina sdo ligadas a distrofias
musculares de Duchenne e Becker®. A sindrome de Barth ¢ caracterizada por CMD, miopatia
esquelética, neutropenia, anormalidades mitocondriais e ¢ rapidamente progressiva. Distrofia
muscular de Duchenne e Becker afetam a musculatura esquelética, e estdo associadas com

cardiomiopatia e defeitos no gene da distrofina®.

4.3.5. Metabdlicas:
Erros inatos do metabolismo resultam em inimeras doencas infiltrativas de

armazenamento, producdo de energia anormal, deficiéncias bioquimicas e transtornos
relacionados a substancias toxicas que se acumulam no coracgdo. Esta categoria também inclui
anormalidades mitocondriais (por exemplo, doengas da cadeia respiratdria mitocondrial ou
miopatias), defeitos de oxidagio de acidos graxos (deficiéncia de carnitina)®.

Os erros inatos do metabolismo ligados a CMD incluem as doencas de depdsito
lisossdmico, tais como a sindrome de Hurler, deficiéncia de carnitina e miopatias

mitocondriais®.

4.3.6. Toxinas:
A maior parte das CMD toxicas encontradas em criancas sdo as causadas por

toxicidade da antraciclina apos o tratamento de neoplasias na infancia. As antraciclinas sao
medicamentos prescritos em todo o mundo e pacientes tratados com esses farmacos,

independentemente da idade, podem desenvolver CMD e IC. O mecanismo causal ¢

o4

multifatorial, mas parece estar associado a gera¢do de espécies reativas de oxigénio,
desordem das mitocondrias e ao desacoplamento das cadeias de elétrons. A detec¢do precoce
da doenga por técnicas ndo invasivas se mostra promissora'®.

Alcool e hemacromatose também sdo causas consideradas, porém o alcool ¢ mais
relacionado a ingestdo diaria média e a duragdo do consumo, sendo assim, mais comum nos
adultos do que em criancas. O dalcool, tomado de forma aguda e cronica, deprime a
contratilidade cardiaca por mecanismos mal compreendidos, ativando o sistema neuro-

16,2
hormonal'®?’.
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4.3.7. Outras:
Outras causas importantes e reversiveis de CMD adquirida sdo doengas enddcrinas e

deficiéncias nutricionais. A deficiéncia de vitamina D é uma causa recentemente reconhecida,
particularmente em criangas ndo caucasianas. Deficiéncias de zinco e selénio também tém
sido reportadas. Hipocalcemia secunddria a hipoparatireiodismo pode resultar em CMD,
porém reversivel as custas da correcdo de calcio. As cardiomiopatias induzidas por

. . , . ~ 4
taquicardias também pertencem a esse grupo de classificacdo’.

4.4. Manifestacoes clinicas
A apresentagdo clinica dos pacientes pedidtricos portadores de CMD ¢ variavel,

podendo ser assintomaticos ou apresentarem sintomas exuberantes e graves desde o inicio do
quadro clinico.

Criangcas com CMD geralmente se apresentam com sinais de insuficiéncia cardiaca
congestiva (ICC). Em lactentes, a presenga de taquicardia, taquipneia, dificuldade para
respirar, falta de apetite e baixo ganho de peso sdo comuns. Ja nos pré-escolares, escolares e
adolescentes, pode haver sinais de intolerancia a exercicios com fadiga e desconforto
gastrointestinal (dor abdominal, ndusea e vOmitos). Em casos mais graves, os pacientes
podem apresentar sincope, arritmias ou morte stibita cardiaca'**’.

O Quadro 3 mostra sintomas tipicos em criancas com IC, divididos em comuns e

menos comuns.

Comumente Menos
encontrado comumente
encontrado
Lactentes e = Taquipnéia = Cianose
criancas Dificuldade na = Palpitacoes
alimentacao = Sincope
(refluxo, = Edema facial
vOomitos, recusa = Edema
alimentar) = Ascite
Diaforese
Palidez
Criancas Fadiga = Palpitacoes
mais velhas e Intolerancia ao = Dor toracica
adolescentes esforco = Edema

Dispnéia
Ortopnéia

Dor abdominal
Nausea
Vomito

* Ascite

Quadro 3 - Sintomas caracteristicos de insuficiéncia cardiaca em criangas. Adaptado de: Presentation,
Diagnosis, and Medical Management of Heart Failure in Children: Canadian Cardiovascular Society
Guidelines.Canadian Journal of Cardiology 29 (2013) 1535¢1552.
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A classificacdo de Ross (Quadro 4), aplicada principalmente em criangas mais jovens,
¢ utilizada para quantificar as mudancas da capacidade funcional de pacientes com IC cronica

Jjé estabelecida.

Classe de sintomas Sintomas observados na historia

| Assintomaticos

] Lactentes: taquipnéia suave ou diaforése com
alimentacdo,sem falha de crescimento
1-10 anos: dispnéia aos moderados esforgos

1] Lactentes: taquipnéia marcada ou diaforése com
alimentacao, com falha de crescimento
1-10 anos:dispnéia aos pequenos ou minimos
esforcos

v Taquipnéia, diaforése ou dificuldade respiratoria
em repouso

Quadro 4 - Classificacdo de Ross. Classificacdo da gravidade dos sintomas em insuficiéncia cardiaca
pediatrica.Adaptado de: Presentation, Diagnosis, and Medical Management of Heart Failure in Children:

Canadian Cardiovascular Society Guidelines.Canadian Journal of Cardiology 29 (2013) 1535 e1552.

Na avalia¢do clinica ¢ fundamental determinar o estado hemodindmico predominante,
baseado na avaliagdo clinica do débito cardiaco (perfusdo periférica) e do estado volémico,
para a realizag¢do da proposta terapéutica adequada.A Figura 2 mostra esta classificacao.

Baseado nestes aspectos, hd 4 estados hemodinamicos possiveis:

A — Estado hemodinamico sem a presenga de sinais de baixo débito (perfusdo boa) e
sem sinais de congestdo venosa, o estado chamado quente e seco;

B — Estado hemodinamico sem a presenca de sinais de baixo débito (perfusdo boa) e
com sinais de congestdo venosa, o estado chamado quente e umido;

C — Estado hemodinamico com a presenca de sinais de baixo débito (perfusdo ruim) e
com sinais de congestdo venosa, o estado chamado frio e imido;

D - Estado hemodinamico com a presenca de sinais de baixo débito (perfusdo ruim) e

sem sinais de congestido venosa, o estado chamado frio e seco.



41

Congestao:

*Taquipnéia
‘Edema

*Ortopnéia
*Hepatomegalia
*Ascite

1.Ha congestao?

NAO SIM

2.Ha perfusao ruim?

Perfusao ruim:

*Hipotensao SIM
*Taquicardia com
pulsos finos

*Irritabilidade ou
diminuicao da
consciéncia
*Extremidades frias

Figura 2 - Padrdes de apresentacéo na insuficiéncia cardiaca descompensada. Estado hemodinamico A,B,Ce D .
Adaptado de Kantor PF, Mertens LL. Heart failure in children. Part I: clinical evaluation, diagnostic testing,and
initial medical management. Eur J Pediatr (2010) 169:269-279.
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4.5.Diagnostico
A insuficiéncia cardiaca descompensada, isto €, insuficiéncia cardiaca com sinais de

baixo débito ou congestdo volémica, decorrente de CMD ¢ uma condi¢do relativamente rara.
A maioria dos servigos de emergéncia tem pouca experiéncia na apresentagao e manejo dessas
criangas.

Em 87% dos casos no inicio da insuficiéncia cardiaca, o diagnostico sera estabelecido
apenas quando o paciente estiver em um estado de descompensacio grave™.

O diagnodstico precoce e o tratamento efetivo permanecem como desafios
significativos que devem ser abordados.

A crianga que apresenta sinais ou sintomas de IC precisa de assisténcia imediata para
estabelecer o diagnostico, determinar rapidamente o estado hemodinamico e identificar causas
reversiveis de IC.

Testes diagnosticos sdo sempre indicados em criangas com suspeita de IC, muitas

vezes para confirmagao diagndstica e também para o diagndstico etioldgico.

4.5.1. Métodos complementares nao invasivos
-Radiografia de torax :

Revela frequentemente cardiomegalia e congestdo dos vasos pulmonares, alteragdes
que sdo compativeis com edema pulmonar'®. Cardiomegalia apresenta um alto valor preditor
de dilatagdo ventricular ao Ecocardiograma, com alta especificidade e alto valor preditivo
negativo™.A descoberta acidental de cardiomegalia no RX deve levar & avaliagdo do paciente
para sinais adicionais ou sintomas sugestivos de doenca cardiaca, e pode justificar uma
investigacdo complementar com um exame ecocardiografico com doppler colorido.
Cardiomegalia no RX tem valor prognéstico em CMD*"",

Segundo a Sociedade Europeia de Cardiologia, a radiografia de térax ¢ a primeira

. . . ~ . . 17.31
linha de investigagio em criangas com suspeita de IC'7".

- (Classe de recomendagcio I, nivel de evidencia C'"")
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Figura 3 - Radiografia de torax de paciente com CMD e IC descompensada.

Retirado de Jefferies JL, Towbin JA. Dilated cardiomyopathy. Lancet 2010;375: 752-62.

-Eletrocardiograma (ECG):

O ECG ndo ¢ especifico, mas, frequentemente encontram-se anormalidades nos
pacientes pediatricos com IC e os achados mais comuns sdo taquicardia sinusal, alteragdes no
seguimento ST e onda T, ondas Q, alteragdes de conducdo, bloqueio de ramo esquerdo,
hipertrofia ventricular esquerda, alteracdo do ritmo cardiaco (extrassistoles e taquiarritmias,
tais como taquicardia supraventricular, fibrilagdo atrial e outras arritmias
ventriculares).Algumas destas alteragcdes estdo correlacionadas com 6bito em pacientes com
IC14’31.

- (Classe de recomendagio I, nivel de evidéncia C")

- Monitoriza¢do ambulatorial do eletrocardiograma (HOLTER):

O Holter tem algum valor na estratificagdo de risco de morte stibita em IC resultante
de cardiomiopatia primaria. Em um estudo com adultos e criangas com CMD idiopatica, alto
grau de ectopia ventricular, juntamente com repolarizacdo prolongada no ECG, foram

preditores independentes para morte stbita®'~>.
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- Exame ecocardiografico com doppler colorido:

O Ecocardiograma ¢ um exame indispensavel no diagndstico inicial e avaliagdo da IC
pediatrica para excluir doenca estrutural. Trata-se do exame ndo invasivo mais informativo
para diagnostico e classificagdo da cardiomiopatia, além de determinar o grau de disfuncdo do
musculo cardiaco. O exame deve ser priorizado, pois o atraso de reconhecimento leva a atraso
de reparos cirargicos e progressdo da insuficiéncia cardiaca. O exame ecocardiografico inicial
¢ estabelecido também para comparagdes futuras. Essa avaliacdo deve incluir as medidas do
VE, incluindo porcentagem de encurtamento, fracao de ejecdo (FE) utilizando a estimativa de
volume, e avaliagdo da fungdo diastolica. Esses dados sdo importantes para o manejo e para o
prognostico em longo prazo. Disfungdo sistolica em criangas ¢ atualmente definida por uma
porcentagem de encurtamento <25% e/ou FE<55%>"%.

Achados ecocardiograficos possiveis incluem dilatacdo ventricular esquerda,
disfuncdo sistolica, insuficiéncia mitral, derrame pericardico e ritmos cardiacos irregulares.
Este wltimo pode ser encontrado especialmente na miocardite'*.

Exames ecocardiograficos realizados de forma seriada para acompanhamento sio
considerados uteis para a vigilancia de progressdo da doenga e para avaliar a resposta ao
tratamento instituido®~*.

=» Orientagoes para uso do ECO na IC :

O eco deve ser realizado na avaliacdo inicial de todo paciente com IC. (Classe de
recomendagio I, nivel de evidéncia B*")

O eco deve ser utilizado para monitorar a resposta terapéutica ambulatorial em

pacientes com IC. (Classe de recomendagcio I, nivel de evidéncia B*")
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Figura 4. Ecocardiograma transtoracico de paciente com CMD. Mostra na imagem quatro camaras VE dilatado

(seta).Retirado de Jefferies JL, Towbin JA. Dilated cardiomyopathy. Lancet 2010;375: 752-62.

4.5.2.Avaliacdo bioquimica e outros exames laboratoriais
Sintomas de IC na crianga podem estar associados a distirbios hidroeletroliticos,

acido-basicos, da fun¢do renal, da funcdo hepatica, da fungdo tireoidiana e hematoldgica.
Todavia, uma avaliacdo preliminar desses sistemas ¢ usual e pode revelar informagdes sobre
um diagnéstico associado®. Sugere-se avaliagdo de eletrolitos (sodio, potassio, cloro e
calcio), glicose, estado acido-basico, fun¢do renal, transaminases, nivel de hormonio
tireoidiano e contagem de células sanguineas na apresentacdo da IC, e deve-se repetir

r: 31
conforme necessario” .

- Testes Metabdlicos e Genéticos:

Algumas doengas genéticas com envolvimento cardiaco sdo associadas a alta taxa de
mortalidade. A identificagdo precoce de causas genéticas ou metabdlicas para IC pode
permitir manejo adequado para salvar vidas, além de identificar membros da familia em risco,

. ~ " . 40-42
oferecer orientagdes e aconselhamento genético reprodutivo

. Todo paciente pediatrico
deve ter um rastreio completo de saude pessoal, e a histéria familiar deve incluir trés
geracdes. Um rastreio primario inclui aminodcidos, 4cidos organicos no soro, niveis de
carnitina total e livre, lactato, urina para teste das cetonas, mucopolissacarideos e
oligossacarideos. Consultas especializadas em genética ou metabolismo sdo recomendadas

para guiar mais testes, como bidpsia muscular ou rastreio de genes especificos e testes



46

citogenéticos. Excluir cardiomiopatia familiar ¢ crucial, especialmente quando a apresentagao

y . 31
ocorre em fetos ou recém-nascidos™".

- Biomarcadores:

Peptideos natriuréticos: O BNP e o Pro-BNP s3o biomarcadores amplamente
utilizados. Eles tém demonstrado utilidade em criangas na identificagdo de doenga cardiaca
em pacientes apresentando sintomas respiratorios e/ou cardiacos ndo especificos,
principalmente nas unidades de atendimento de emergéncia. Niveis elevados de BNP sugerem
um pior prognostico. O aumento nos niveis do BNP e do Pro-BNP estdo associados com uma
funcao sistolica ventricular esquerda reduzida, hipertrofia ventricular, aumento de pressdes de
enchimento e isquemia miocardica, além de apresentarem relacdo direta com maior
morbimortalidade. H4 interesse em relacdo ao nivel sérico e a previsdo de descompensagao
em criangas sabidamente cardiopatas.

Os Niveis séricos de BNP ou Pro BNP sdo uteis na diferenciacao da ICC e demais
doengas respiratérias e ndo-cardiacas na populacdo infantil. (Classe de recomendagdo IIA,
nivel de evidéncia B*'*)

Troponinas cardiacas: Os valores t€ém grande variagdo na faixa etdria pediatrica e a
especificidade com IC ¢ limitada. Troponina I pode estar elevada em cardiomiopatias e niveis
elevados se correlacionam com gravidade, porém ainda ndo foram identificados niveis para
prever a progressao da doenca e mortalidade. Troponina T estd mais elevada em IC devido a

17,31

miocardite, porém nao ha correlagdo com a evolugdo . (Classe de recomendacdo IIA, nivel

de evidencia C *").

4.5.3. Outros exames por Imagem

Cateterismo cardiaco:

Angiografias podem ser obtidas para determinar a fun¢do cardiaca e verificar a
existéncia de regurgitagio mitral*(Classe de recomendagdo IIA, nivel de evidencia
31 I3 ~ , . . , . . ~ .y .
C”)porém, ndo ¢ superior ao exame ecocardiografico mas permite a realizagdo de bidpsia

endomiocardica quando houver indicacao.

Biopsia endomiocardica:
O exame do musculo cardiaco ¢ clinicamente 1til para definir a causa da doenga em

alguns casos. E util para distinguir doengas que necessitam de tratamentos alternativos, tais
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como doengas de armazenamento, malignidades, sarcoidose, hemocromatose. A identificagao
do virus através do genoma viral obtido pela reacdo em cadeia da polimerase, utilizando
amostras de biopsia endomiocardicas, tem sido Util para estabelecer a causa da miocardite
aguda e demonstrar que alguns casos de CMD sdo resultado de miocardite cronica. Esta
abordagem, algumas vezes possibilita melhores estratégias de tratamento e acurdcia de
prognostico'***.

A bidpsia endomiocardica so6 deve ser realizada para confirmacdo diagnostica clinicas

e tiver um efeito sobre o planejamento do tratamento. Apresenta limitagcdo técnicas para a

realiza¢io em criangas com menos de 10kg, ou hemodinamicamente instaveis®'.

Ressondncia Nuclear Magnética Cardiaca (RNM)/ Tomografia computadorizada
(TC):

A RNM e a TC sdao modalidades diagnosticas que fornecem informagdes adicionais na
avali¢do do paciente com faléncia ventricular e candidato ao transplante cardiaco.

A RNM tem mostrado um aumento potencial no diagndstico da doenca, incluindo
cardiomiopatias (CMPs) primarias e adquiridas, como a miocardite. A modalidade pode
oferecer um método menos invasivo para identificar inflamagdo em criangas, € um menor
risco de eventos adversos do que a bidpsia endomiocardica. A precisdo e reprodutibilidade na
crianca ¢ igual ao ecocardiograma na avaliagdo e tamanho do VE, e ¢é, provavelmente,
superior na avaliacdo da dimensdo e func¢do de ventriculo direito (VD). A técnica oferece uma
visdo sobre a fisiopatologia da IC em criangas, independentemente da etiologia, e pode ser ttil
para determinar o prognéstico e o tempo de tratamento em criangas com disfun¢do ventricular
lentamente progressiva, como distrofia muscular de Duchenne ou CMP secundaria
aantraciclina®'.

Os valores prognésticos dos achados da RNM cardiaca ainda ndo sdo conhecidos™.

A TC permite o estudo anatdmico minucioso dos territorios aodrtico, pulmonar e de
retorno pulmonar e sistémico. A avaliagdo funcional € possivel mas apresenta limitagdes - em
relacdo a resolugdo temporal, que € inferior a da RNM e a utilizacdo de radiagdo ionizante -
algo extremamente relevante quando se considera a faixa etdria infantil. (Classe de

recomendagio ITA, nivel de evidencia C *").
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4.6. Tratamento
Opgodes de tratamento eficazes para CMD em criangas sdo restritas. Apesar dos

avangos no tratamento clinico da insuficiéncia cardiaca pediatrica, a capacidade de restaurar a
funcdo cardiaca nativa nessa populagdo continua limitada. Criangas s3o manejadas com os
protocolos baseados no tratamento dos adultos, existindo poucos protocolos de terapias
especificas para elas.

Historicamente, o objetivo do tratamento médico tem sido a melhoria dos sintomas.
Ao longo das duas ultimas décadas, o objetivo do tratamento ndo se limita apenas a tratar os
sintomas, mas tem-se centrado em interromper e reverter este processo de remodelamento que

. . 5 : n 18
esta relacionado com a progressao da insuficiéncia cardiaca .

4.6.1.Terapia na fase de descompensacio aguda
Para terapia, os pacientes devem ser analisados de acordo com a presenca de sintomas

relacionados com o estado volémico, com ou sem sintomas congestivos, e com o estado do
débito cardiaco normal ou diminuido - e sempre associando as duas avaliacdes. O manejo
precoce destes pacientes com IC deve reverter a alteracdo do estado volémico e adequar o
estado do débito cardiaco.

A administracdo indiscriminada e exagerada de volume na ressuscitacdo destes
pacientes ¢ contraindicada, pois ira piorar as condigdes da crianga com sintomas de IC*",

A abordagem inicial de qualquer paciente em IC aguda descompensada na emergéncia
inicia-se com: oxigenoterapia, assisténcia ventilatoria nado-invasiva/ invasiva € acesso
venoso™.

Para iniciar a terapia medicamentosa ¢ fundamental avaliar o estado hemodindmico
(figura 3) e, de acordo com ele, propomos a conduta que se encontra no protocolo proposto
nesta dissertagao.

A seguir elencamos as principais terapéuticas que podem ser empregadas e

apresentamos um protocolo para tal seguimento.

4.6.1.1.Diuréticos:

Os diuréticos de alca desempenham um papel chave no tratamento agudo de doentes
com insuficiéncia cardiaca sintomatica. Porém ainda ndo ha estudos sobre a relagdo com
sobrevida na populacdo pediatrica. Uma revisdo em pacientes adultos com IC cronica
confirmou que o uso de diuréticos alivia efetivamente os sintomas, reduz o agravamento de

IC, aumenta a capacidade funcional e pode ter alguma influéncia na sobrevida®®.Este dado,



49

somado as evidéncias empiricas, ¢ suficiente para justificar o uso rotineiro na emergéncia em
criangas com IC (forte recomendacdo, nivel de evidéncia moderada).

Diurético de alga, tal como a furosemida, ¢ recomendado para doentes com IC e sinais
e sintomas de congestao.

Diuréticos tiazidicos podem ser adicionados a doentes com resposta limitada a
diuréticos de alga, melhorando significativamente o efeito destestltimos*” Hipocalemia e
hiponatremia sdo comumente observados nesta combinacdo e, portanto, os eletrolitos devem
ser monitorados”’.

O objetivo da terapia ¢ devolver o paciente ao estado normovolémico ao longo de um
periodo de dias a semanas. Posteriormente, ha necessidade da redugdo gradual da dose até a
atingir a dose apropriada a cada situacdo clinica. A pressao arterial, eletrélitos e funcdo renal
devem ser monitorizados. Pode ser necessario restricdo de balango hidrico para 60 a 80% das
necessidades hidricas basais, principalmente no inicio do tratamento da descompensacgao
aguda, com o cuidado de manter a adequada oferta caldrica de acordo com a idade do
paciente.

Furosemida: diurético de alga. Dose (oral ou EV) de 1-6 mg/kg/dia, fracionada em 1-4
doses diarias. O pico de agdo ocorre ap6s 1-2 h, com duracio de 6-8 h'”.

Hidroclorotiazida: diurético tiazidico. Dose (oral) de 1-2 mg/kg/dia, dividida em 1-2

doses diarias. Inicio de acdo em 2 h, com duracdo de 6-12 h'”.

4.6.1.2.Agentes inotropicos:
Nao existem ensaios clinicos controlados para orientar o uso de inotropicos na IC

aguda em criangas. Mesmo em adultos, existem poucos estudos e eles ndo tém demonstrado
beneficio na sobrevida em longo prazo.

Entretanto, esses medicamentos parecem melhorar a perfusdo de 6érgaos em pacientes
com baixo débito cardiaco, além de proporcionar alivio sintomatico em curto prazo, portanto,
pode entdo ser considerados para alivio sintomatico em pacientes com IC aguda,
apresentando-se com choque cardiogénico. A escolha do agente inotropico dependera da
apresentacdo clinica. A milrinona, adobutamina e a epinefrina podem ser utilizadas como
terapia de resgate nos pacientes com baixo débito e ma perfusdo de 6rgaos.

A terapia inotropica intermitente ou crOnica, que ndo seja ponte para transplante
cardiaco, ndo ¢ utilizada rotineiramente visto que ndo ha dados na literatura em pediatria e

adultos que recomendem fortemente sua utilizagao.
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O uso por mais de 48 horas requer um plano de desmame, transicdo para um suporte

. , . . ., . ~ . ’ 31,45,48
circulatorio mais viavel e consideracdo de necessidade de transplante cardiaco™ ™.

4.6.1.2.1.Milrinona:
E um agente inotrépico que atua inibindo a fosfodiesterase III, levando ao actimulo de

AMP-ciclico, com propriedades inotropica positiva e vasodilatadora que aumenta o indice
cardiaco, reduz a pressdo dos capilares pulmonares e reduz a resisténcia vascular sist€émica em
adultos com IC avangada. Criangas com IC descompensada que apresentam evidéncias de
baixo débito (perfusdo periférica ruim, diminuicdo da diurese, extremidades frias) podem
apresentar melhora quando este inotropico ¢ adicionado a terapéutica diurética padrdo. Nos
lactentes e criangas, a milrinona pode prevenir a sindrome do baixo débito cardiaco apds
cirurgias cardiacas. Pode causar dilatagdo periférica e, entdo, deve ser usada com cuidado em
31,45

pacientes hipotensos

Dose: Infusao de 0,25-0,75mcg/kg/min. Dose méaxima diaria 1,1mg/kg.

4.6.1.2.2.Catecolaminas:
A dopamina ¢ uma droga simpatomimética que aumenta a frequéncia cardiaca (FC), o

volume sistolico e a resisténcia vascular sistémica, dependendo da dose utilizada, porém pode
apresentar - como efeitos colaterais - aumento da resisténcia vascular pulmonar, taquicardia e
isquemia mesentérica. A epinefrina e norepinefrina tém propriedades semelhantes, mas sao
mais comumente associadas a arritmias, comprometimento da perfusdo distal e aumento da
demanda de oxigénio ao miocéardio. A epinefrina, em doses baixas (até 0,3 mcg/Kg/min),
possui efeito predominantemente betal adrenérgico com melhora da contratilidade, sem
aumento significante da pds-carga, enquanto que a norepinefrina, independentemente da dose,
possui efeito predominantemente alfa adrenérgico com aumento da pos-carga. Portanto,
levando em consideragdo estes aspectos em insuficiéncia cardiaca, a preferéncia ¢ pela
epinefrina em doses baixas (até 0,3 mcg/Kg/min).Deve ser utilizada como primeira escolha na
terapia de resgate quando ha baixo débito cardiaco e hipoperfusdo grave de o6rgdos. A
dobutamina pode ser considerada como uma alternativa de escolha, considerando que diminui
a resisténcia vascular periférica e diminui a pos-carga. Em pacientes betabloqueados
geralmente sdo necessarias doses mais elevadas. Além disso, as criangas com insuficiéncia

cardiaca podem apresentar diminui¢do da sensibilidade dos receptores beta adrenérgicos as
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catecolaminas, sendo necessario doses mais elevadas de dobutamina, assim como de outros
betal estimulantes, para que sejam alcancados os efeitos desejados..
Criangas que apresentam IC por reducdo débito cardiaco com disfun¢do de orgaos-
alvo sdo candidatas a se beneficiar de terapia inotropica como uma estratégia de resgate.
Neste cendrio, milrinona, dobutamina e epinefrina em doses baixas, t€ém eficacia em
criangas’ %
Doses:
Epinefrina: 0,1 a 0,3 mcg/kg/min (meia vida=2min)
Dobutamina: infusdo: 2,5- 20mcg/kg/min (meia vida=2min)>’

Milrinona: 0,375 a 0,750 mcg/Kg/min.

4.6.1.2.3.Levosimendan:
E um novo agente inotropico, medicamento da classe dos sensibilizadores da

troponina C ao célcio. Apresenta mecanismo de a¢do duplo, que inclui a sensibilizacdo da
troponina C ao célcio, prolongando a interacdo entre a actina e a miosina. Dessa forma, tem o
potencial de melhorar a contratilidade ventricular sem aumentar a concentragdo de célcio
intracelular e, com isso, ndo prejudicar o relaxamento na diastole. Além disso, atua sobre os
canais de potassio ATP-dependentes que estdo localizados tanto na membrana plasmatica,
como nas membranas mitocondriais. Na musculatura lisa dos vasos promovendo agdo
vasodilatadora, o que resultaem diminuicdo da pods-carga. A acdo ao nivel da membrana
mitocondrial promove protecdo miocardica durante processos de isquemia, tais como ocorrem
durante cirurgias cardiacas com circulagdo extracorpdrea ou em pacientes que sofreram
parada cardiocirculatoria. Os canais de potdssio estdo envolvidos no pré-condicionamento
isquémico, atordoamento miocardico, lesdo isquémica e de reperfusdo, e apoptose de midcitos
cardiacos. Estes dois efeitos do levosimendan promovem melhora do débito cardiaco sem
aumentar a demanda miocérdica de oxigénio, melhorando a perfusdo e oxigena¢do cerebral e
sistémica®®>%. Os efeitos hemodindmicos méaximos foram observados de 1 a 3 dias apds o
inicio da infusdo e sdo sustentados por até 10 dias. Embora este inotropico positivo seja
amplamente investigado em adultos, apenas alguns estudos testaram sua utilizagdo em
criangas. Porém, foi demonstrado que o levosimendan ¢ seguro e eficaz apds cirurgia cardiaca
pediétrica, especialmente em casos com baixo débito’® Em estudo com o uso de levosimendan
em criancas com CMD com indicagdo de transplante cardiaco, Séguéla et al, concluiram que

o levosimendan melhora a hemodinamica em criangas com CMD em fase terminal da IC. Em
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tais pacientes criticos, o uso deste agente inotropico positivo melhora o estado hemodinamico
durante a espera para o transplante cardiaco. No contexto da IC avancada e descompensada,
sugere-se 0 uso sistematico de levosimendan, além dos medicamentos convencionais. Porém,
mais estudos sdo necessarios para confirmacio destes resultados’'.Ele pode ser considerado
entdo, em criangas com descompensagdo aguda que ndo apresentam resposta aos inotropicos
31,47,49

tradicionais

Dose: Bolus: 6-12 mcg/kg. Infusdo: 0,05-0,2 meg/kg/min em 24-48 horas.

4.6.1.3.Vasodilatadores:
Vasodilatadores sistémicos sdo utilizados ocasionalmente em criangas com IC

descompensada para reduzir a pods-carga. Embora utilizados em adultos nos quais a
hipertensdo ¢ uma comorbidade frequente, nas criangas ndo ha provas suficientes de eficacia
que recomendem uso de rotina em pacientes com IC. Eles podem atuar de forma adjuvante na
estabilizacdo de pacientes com funcdo sistdlica reduzida e associada a hipertensdo por

. ~ 31,45
disfuncado renal ou outras causas™ .

4.6.1.3.1.Nitroprussiato de sodio:
Administrado via intravenosa em infusido continua, ¢ um dilatador eficaz arteriolar e

de musculatura lisa. Pode melhorar agudamente o indice cardiaco em criancas com IC.
Primeira escolha para uso em curto prazo na IC com aumento da resisténcia vascular

periférica com PA baixa. Vasodilatador equilibrado (dilata arteriolas e veias), inicio de agdo

em 2 minutos. Duragio de 1-10 minutos® .

Dose: infusdo 0,5-4mcg/kg/min. Max 10mcg/kg/min em criancas e 6 mcg/kg/min em

neonatos.

4.6.1.3.2.Nitroglicerina:

Venodilatador, pouco utilizado em criangas. Ndo had evidéncias demonstrando
T . - 31,45
indicagdo especifica para seu uso em criangas” .

Dose: infusdo: 0,5-10mcg/kg/min.

4.6.1.3.3.Nesiretide:
Anélogo sintético do peptideo natriurético, possui efeito vasodilatador e natriurético.

r . A . . . . . . 31
Ha evidéncias muito limitadas que apoiam o uso dessa droga em criangas” .

Dose: infusdo 0,01 mecg/kg/min. Max 0,03 mcg/kg/min.
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4.6.2. Tratamento Cronico

4.6.2.1. Inibidores de enzima conversora de angiotensina (IECA):
Ensaios clinicos randomizados em adultos tém repetidamente evidenciado que o uso

cronico de inibidores da enzima conversora da angiotensina (IECA) reduz os sintomas,
diminuindo a pds-carga sistémica, ¢ melhora a sobrevida dos pacientes com IC quando em
doses otimizadas. Embora em criangas os estudos ndo tenham validagdo por qualquer ensaio
controlado randomizado que avalie a sobrevida das criangas com IC sintomatica, os IECA sao
utilizados como terapia de primeira linha em criangas quando ha evidéncia de disfun¢do
ventricular, mesmo em pacientes assintomaticos’>"".

O estudo de Lewis e Chabot™ sobre o efeito do tratamento com IECA na
sobrevivéncia de pacientes pediatricos com CMD mostrou uma sobrevida significativamente
melhor no primeiro ano de tratamento em criangas tratadas com IECA, com manutenc¢ao desta
tendéncia ao longo do segundo ano. Porém, esta tendéncia ndo foi significativa além dos 2
anos de acompanhamento.

Na pratica clinica, em casos avangados de IC, terapia com IECA deve ser introduzida
apos a estabilizacdo dos sintomas com diurético e o inicio da retirada de inotropicos
intravenosos em uso continuo. A titulagdo pode ser feita com seguranca em 3-10 dias na
maioria dos pacientes, e mais gradual em pacientes ambulatoriais.

Captopril ¢ a primeira escolha para a menores de 2 anos e Enalapril para maiores de 2
anos. Em criangas mais velhas com estabilidade hemodindmica, a terapia com IECA de
duragdo prolongada, como ramipril e prindopril, pode ser considerada para aumento da
aderéncia ao tratamento.

Devem ser utilizados com precaucdo quando sdo usados nos primeiros 4 meses de
vida, porque a disfuncdo renal ¢ mais comum - com necessidade do acompanhamento da
funcio renal™.

Quando ha elevacdo da creatinina superior & 50% do valor basal, é necessario
reavaliagdo e consideragio de redugdo de dose ou suspensdo da terapéutica com IECA™.

Captopril (administracdo por via oral): Neonato: dose inicial de 0,05-0,1 mg/kg/dose a
cada 8-24 h. Dose terapéutica: 0,5-2 mg/kg/dia a cada 6-24 h'” Criangas: dose inicial de 0,15-
0,5 mg/kg/dose a cada8-24 h. Dose terapéutica: 2,5-6 mg/kg/dia a cada 6-24 h'’.

Enalapril (administrag@o por via oral): Criangas: dose inicial de 0,05-0,1 mg/kg/dose a

cada 12-24 h. Dose terapéutica: 0,2-5 mg/kg/dia a cada 12-24 h'’.
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4.6.2.2.Bloqueadores de receptores da angiotensina (BRA):
Os bloqueadores de receptores da angiotensina raramente sdo utilizados em crianga,

mas podem ser uteis quando a terapia com IECA apresenta efeitos colaterais importantes

devido a tosse e, em seguida, eles podem ser usados para a substitui¢io do IECA>.

4.6.2.3.Antagonistas B-Adrenérgicos (Beta Bloqueadores):
O uso de beta bloqueadores ¢ uma terapia bem estabelecida em adultos com IC

congestiva, com beneficios atribuidos a diminui¢do da resposta inadequada do sistema
adrenérgico, diminuicdo da frequéncia cardiaca e melhora do enchimento ventricular
diastdlico. A eficacia desta terapia em criangas ainda carece de evidéncias cientificas.

Em estudo de Shaddy R.E. et al, em 26 centros dos EUA, o uso de carvedilol em
adicdo a terapéutica convencional para IC ndo apresentou melhora clinica ap6s 8 meses de
tratamento, embora tenha havido melhora nos indices de remodelamento ventricular obtidos
por ecocardiografia, sugerindo beneficios no uso>®.

No estudo de Azeka et al - prospectivo, randomizado, duplo cego, controlado por
placebo, 22 criangas com disfun¢do do VE grave foram incluidas, apresentavam IC cronica e
FE < 30%, oito doentes receberam placebo e 14 doentes receberam carvedilol de 0,01mg/kg
at¢ 0,2mg/kg/dia por 6 meses - foi demonstrado que carvedilol associado a terapia padrao
pode reduzir a progressdo da IC e melhorar a fungdo cardiaca , permitindo que algumas
criancas saissem da lista de espera de transplante”’.

Os mecanismos de acdo dos agentes beta-bloqueadores na IC ndo sdo totalmente
compreendidos. Um mecanismo ¢ a prevencdo e reversdo da disfuncdo, e remodelagao
miocardica intrinseca mediada por vias adrenérgicas. No entanto, o carvedilol tem
propriedades adicionais (por exemplo, bloqueio alfa-adrenérgico, atividade antioxidante,
efeitos antiendotelina) que podem aumentar sua capacidade de atenuar os efeitos adversos do
sistema nervoso simpdatico sobre a circulagdo. Estas a¢des adicionais podem ser
particularmente importantes no IC grave e podem determinar as diferencas entre os efeitos do
carvedilol e os de outros agentes beta-bloqueadores’”.

Recomendacdo: Tratamento com antagonistas beta adrenérgico, tais como carvedilol,
metoprolol ou bisoprolol deve ser iniciado para tratamento de disfungdo sistélica moderada a
grave de ventriculo esquerdo™.

Na pratica clinica, a terapia deve ser considerada em criancas que sdo assintomaticas,
mas t€m uma reducdo de fracdo de ejecdo de ventriculo esquerdo (geralmente maior que

40%),a despeito de estar sendo usada dose otimizada de IECA.
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Carvedilol: dose inicial de 0,01 mg/kg/dose a cada 12 h. A dose devera ser aumentada
a cada 2-3 semanas, a depender da tolerancia. Dose terapéutica: 0,6-2 mg/kg/dia em duas

doses diarias (12/12 h). A dose maxima ¢ de 50 mg/dia'’.

4.6.2.4.Antagonista de Aldosterona:
A terapia com esses farmacos, que bloqueiam os efeitos da aldosterona, ¢ bem

estabelecida em adultos com IC sistolica. Nas criangas, o papel da espironolactona, ou outros
agentes,¢ muito limitado.

O mais comumente utilizado ¢ a espironolactona. Ela apresenta efeito antifibrdtico e
antimodulador no miocéardio. Age também como poupador de potassio, o que pode ser tutil
quando em combinac¢do com diuréticos de alga. Os eletrolitos devem ser cuidadosamente
controlados. A terapia pode induzir a ginecomastia®.

Recomendagdo: A terapia com antagonista de aldosterona pode ser utilizada em
criangas com IC sistélica cronica, com funcdo renal normal ou levemente reduzida.

Na pratica, a espirolonactona ¢ tipicamente usada, mas a experiéncia com criangas ¢
limitada. E utilizada principalmente para pacientes em que a terapia com um IECA e beta
bloqueador nio resultou em melhora significativa da fun¢do ventricular ou melhora do
remodelamento® %>,

Espironolactona: dose de 1-2 mg/kg/dia dividida em 1- 2 doses diarias .

4.6.2.5.Digoxina:
Tem sido exaustivamente estudada em adultos com IC congestiva, quando ha alguma

evidéncia de beneficios hemodinamicos agudos. Em adultos, a digoxina diminui taxa de
hospitalizagdo e melhora a qualidade de vida, mas ndo a sobrevida™.Em criangas, ndo ha
relatos de melhora da contratilidade, ou melhora dos sintomas clinicos. No momento, o uso de
digoxina em criangas necessita de maiores evidéncias cientificas, mas ¢ um inotrdpico ainda
muito utilizado, pois trata-se do mais antigo inotropico positivo em uso. A digoxina também
tem efeito vagotonico com diminui¢do da frequéncia cardiaca (agdo cronotropica negativa),
diminui¢do da excitabilidade da fibra miocardica (acdo batmotrdpica negativa) e diminui¢ao
da condutibilidade (a¢do dromotrdpica negativa). Também parece ndo aumentar o consumo
do oxigénio do miocardio no paciente com ICC. Estas agdes contrabalanceiam o efeito
inotropico positivo e, portanto, pode ser uma alternativa em pacientes com arritmias cardiacas

. o c o~ A s ’ 59
com necessidade e diminui¢do da frequéncia cardiaca™ .
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Dose: 1 més a 2 anos: 10 mcg/kg/dia, divididos em duas doses didrias.
2-5 anos: 7,5-10 mcg/kg/dia, divididos em duas doses diarias.
5-10 anos: 5-10 mcg/kg/dia, divididos em duas doses diarias.

> 10 anos: 2,5-5 mcg/kg/dia, em uma dose diaria '’

4.6.2.6.Anticoagulacao:
Pacientes com trombos intracardiacos devem receber heparina ou warfarina. Em

pacientes com historia de trombo ou evento tromboembodlico portadores de FE<25%, a
anticoagulacao profildtica com heparina ou warfarina pode ser considerada, especialmente nos
cuidados intensivos e na presenga de cateteres intravasculares. Além disso, criangas com

baixa FE e Fibrilagdo atrial ou Flutter atrial persistente devem ser anticoagulados™.

4.6.3. Outras terapéuticas
Tratamento da miocardite :

A abordagem da miocardite em criancas ¢ baseada nos cuidados de suporte e
reconhecimento da deterioragcdo clinica que ¢ ocorréncia comum. Devido aos riscos de
instabilidade e distlrbios de ritmo cardiaco os pacientes devem ser internados em UTI com
acompanhamento rigoroso. H4 um interesse na imunomodula¢do e imunossupressao como
terapéutica porém ndo existem dados que corroborem a utilizagdo, devido a frequente
recuperacdo espontanea desses pacientes.

O tratamento padrao deve ser considerado com suporte inotrdpico e terapia diurética.

Os corticoides e imunoglobulinas nio sdo recomendados rotineiramente por ndo haver

estudos clinicos controlados e randomizados.

Opgdo cirurgica:
O uso de dispositivos de assisténcia ventricular foi demonstrado para melhorar
significativamente a sobrevivéncia dos adultos e das criangas em estdgio final da CMD que
~ 60 r . r . .
aguardam transplante de cora¢do™ ,porém ainda ¢ uma realidade um pouco distante em nosso

pais, onde a disponibilidade deste tipo de dispositivo ¢ muito rara.

Transplante cardiaco:
A realizagdo do transplante cardiaco € necessdria em alguns casos extremos.

Atualmente, os transplantes sdo reservados para pacientes com condi¢des mais criticas, como
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os que necessitam de inotrdpicos intravenosos continuos e que ndo conseguem se manter em
condi¢des hemodindmicas adequadas sem o uso de equipamentos de sustentacdo da vida, tais
como ventilagdo pulmonar mecanica e dispositivos de assisténcia ventricular.

As cardiomiopatias sdo a indicacdo principal para o transplante cardiaco em criangas.
Dentro do primeiro ano de diagndstico, cerca de 20% dos lactentes e criangas que sdo
sintomaticas necessitardo de transplante. Embora o transplante nio restaure a expectativa de
vida normal, ¢ eficaz para melhorar os sintomas de insuficiéncia cardiaca, melhorando a
qualidade de vida e a sobrevida dos pacientes.

O transplante cardiaco em criancas ¢ um tratamento bem sucedido para a IC em fase
terminal, mas, por outro lado, as criangas carregam o peso da imunossupressao para o resto da
vida e a sobrevida do enxerto limitada, bem como a eventual necessidade de repeticdo do
procedimento de implante cardiaco. Além disso, a disponibilidade de transplante cardiaco
como tratamento final para criancas com CMD se limita para centros de satde
avangados,além da dificuldade em encontrar doadores compativeis'.

A sobrevivéncia global, de acordo com o registro ISHLT, ¢ de cerca de 50% aos 20
anos. Os lactentes que sobrevivem apds um ano de transplante tém melhor sobrevivéncia em
longo prazo. Complicagdes temidas sdo: rejeicdo e vasculopatia do enxerto, problemas
relacionados a imunossupressdo, como infecgdes, disturbios linfoproliferativos, insuficiéncia

renal, hipertensdo'**.

4.7.Prognostico
Para as criangas com CMD, o progndstico ¢ geralmente ruim. Aproximadamente 40%

das criangas passam por transplante cardiaco ou morrem dentro de 5 anos do diagnostico.
Menos de 50% das criangas que apresentam IC sintomdtica sobrevivem por 5 anos sem
transplante cardiaco'’.

O prognostico da CMD pedidtrica depende da idade na apresentacdo e do estado de
insuficiéncia cardiaca. A idade mais avangada, a pior fracdo de ejecdo de VE e a insuficiéncia
cardiaca mais avancada estdo associadas com piores resultados. A CMD idiopatica
diagnosticada apo6s os 6 anos de idade tem incidéncia de transplante ou morte 3 ou 4 vezes
maior que em criangas com o diagndstico antes dos 6 anos de idade'®.

O tipo e estdgio da cardiomiopatia devem ser considerados para determinar o

prognostico de longo prazo dos pacientes pedidtricos. A taxa de sobrevivéncia de 9 anos foi

estimada como sendo 69,8% em CMD®'.
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5. JUSTIFICATIVA PARA A CRIACAO DO PROTOCOLO

Com o grande e continuo avango na area médica, a incorporagdo de novas tecnologias,
insumos, equipamentos e medicamentos envolve, além de aspectos econdmicos e
or¢amentarios, aspectos morais e €ticos, adequada alocagdo de recursos publicos e critérios
técnicos que ndo dispensam a evidéncia cientifica de sua validade, nem a determinacdo de seu
custo/beneficio e de seu custo/utilidade.

Visto isso, surgem as diretrizes, protocolos, “guidelines”, tentando unir todo o avango
da area médica a melhor qualidade de atendimento ao paciente, baseada nas melhores
evidéncias disponiveis, com a otimizac¢ao dos recursos or¢amentarios.

Segundo o Ministério da Saude, protocolos clinicos sdo definidos como um conjunto de
diretrizes, estratégias, de critérios e de pautas, provenientes de uma revisdo sistematica da
melhor evidéncia cientifica disponivel e de uma avaliacdo profissional, apresentado de
maneira estruturada e elaborada com o objetivo de ajudar os profissionais de saude e os
pacientes em suas decisdes. Nos protocolos clinicos, sdo estabelecidos claramente os critérios
de diagndstico de cada doenga, o tratamento preconizado, com os medicamentos disponiveis
nas respectivas doses corretas, os mecanismos de controle, 0 acompanhamento e a verificagao
de resultados e a racionalizagio da prescrigdo e do fornecimento dos medicamentos®.

Sendo assim, o desenvolvimento e a implementagdo de protocolos melhora a qualidade
das decisdes clinicas, uniformiza condutas, promove a reavalia¢do de praticas locais, diminui
a morbidade e a mortalidade, aumenta a qualidade de vida, aumenta a seguranca dos pacientes
e dos médicos e possibilita o uso racional dos recursos.

Porém, as normas devem ser adaptadas a realidade do servico ou regido onde serdo
utilizadas, porque ndo ha sentido em recomendar uma pratica que a instituicdo de satde nao
tem como aplicar.

Essa preocupagdo dos profissionais de satide em oferecer o melhor cuidado possivel,
com o maior grau de seguranca e confiabilidade, torna os protocolos pratica disseminada em
varios paises, tais como: Inglaterra, Finlandia, Franca e etc.®>%

Em nosso servi¢o nao ha um protocolo para pacientes com CMD e por isso propomos a

utiliza¢do do protocolo elaborado.
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6. PROTOCOLO PARA DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

PROTOCOLO PROPOSTO PARA DIAGOSTICO E TRATAMENTO DA CARDIOMIOPATIA DILATADA

Suspeita diagndstica

Quadro Clinico

Assintomatico
Comumente encontrado | Menos comumente
encontrado Exames de imagem:
- — - -RX térax (cardiomegalia)

Lactentesecriangas | * Tz.iqulpnela . Clanf)se i -ECG (Sobrecarga do VE)

. Dll.flculdadNe na : g’falpltagoes -ECO (Dilatacdo do VE,

alimentagao wmeope FE<55%, hipocinesia VE)
*  Diaforese *  Edemafacial
«  Palidez «  Edema -TC (Aumento do VE)
« Ascite -RNM (Dilatagio do VE)
Criangasmaisvelhas | +  Fadiga «  PalpitagGes
eadolescentes * Intoleranciaao *  Dortoracica
esforgo * Edema

«  Dispnéia e Ascite

¢ Ortopnéia

*  Dorabdominal

e Nausea

*  Vomito

.
“ | sim

Exames de imagem:
*ECO (Dilatagao do VE, FE<55%, hipocinesia VE)
TC (Aumentode VE)
RNM (Aumentode VE)
Outros exames auxiliares:
BNP, Pro-BNP

|

| Cardiomiopatia dilatada |

v

| Classificagdo hemodinamica |

vt ey

Congestéo:

*Taquipnéia
*Edema
*Ortopnéia

*Hepatomegalia
*Ascite

Outras cardiomiopatias:
*Hipertréfica

*Restritiva
Arritimogénica do VE 1.Hé congestao?
*VE ndo compactado
*Takotsubo

!

Tratamento especifico
da cardiomiopatia

NAO Sim

2.Ha perfuséo ruim?

Perfusao ruim:

*Hipotensao
*Taquicardia com
pulsos finos

eIrritabilidade ou
diminuicao da
consciéncia
*Extremidades frias
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Tratamento baseado na classificagdo hemodinamica :

Ha algum destes sintomas/sinais?

Hipotenséo?

o Taquicardia? -
- A ‘%
NAO Insuficiéncia SIM
o respiratéria?

Desconforto
gastrointestinal?

‘e,
.
.
e
.,
.
.
™,
e

a
ESTADO HEMODINAMICO C

*+ FE>40% e PARCIALMENTE * Internagdo
<50%7? + Iniciar diuretico EV

* VEnlou leve v

dilatagéo ? N (Dobuta,Milrinone,
+ VD com fungéo ESTADO HEMODINAMICO B Levosimendam)

+ Considerar VNI

PN

*+ +_inotropicos EV

preservada?
- Internagéo - Considerar Didlise
+ Iniciar diurético :
B v
; Paciente quente e com diurese?
int Ih -72h? :
. . Iniciar IECA Sin o.mas melhoram em 48 V «
« Iniciar IECA e ; H H
* Reavaliar em 1-2 H H ~
B bloqueador v V~ SIM NA;O
+ Reavaliar em SIM N,_AO ;
1-2sem “BNP ¥ : -
’ v « Desmame em 72h ESTADO HEMODINAMICO D
* Na, U, Cr normai
+ Epinefrina
+ Suporte

ESTADO HEM. A

v circulatério

v

ventilatorio

I . ' B

ESTADO HEM. B

Sem melhora em 72h?
Considerar transplante.




Diagnostico e tratamento para condigdes especificas :

* Miocardite:
Diag: RNM / Biopsia endomiocardica
Tto: Se droga induzida -> retirar fator causal . Viral ->Sintomaticos.
* Deficiencia de vitaminas
Diag: Dosagem sérica
Tto: Reposicao da vitamina em déficit (ex. VitD,selénio, zinco)
* Induzidas por taquicardia
Diag:ECG/ECO
Tto: Controle da FC (beta bloq)
* Metabolicas

Diag: Dosagem de aa, acidos organicos,carnitina,lactato,cetonas,muco e
oligossacarideos

Tto: Especifico a determinar a deficiéncia
* Neuromuscular

Diag: Biopsia Muscular
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Passo 4
Passo 3

Passo 2

Passo 1
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Tratamento Cronico :

ECO alterado I'ECO alterado Sintomas Moderados Sintomas Graves Sint
; Sintomas leves intomas
Sem sintomas NYHA/Ross classe I NYHA/Ross classe Intrataveis
NYHA/Ross classe | NYHA/Ross classe Il v

| Antagonista da Aldosterona

mm@@DDDil | | | ] | |

Betabloqueador I —

IECA I

Internagdo Inotrépico IV Inotrépico
hospitalar Vasodilatador e suporte
mecanico

ventricular
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7. CONCLUSAO
A utilizagdo do protocolo poderd proporcionar a otimizagdo dos recursos hospitalares

utilizados para o diagndstico e o tratamento de cardiomiopatia dilatada: possibilitando o
diagnostico precoce, instituindo o tratamento mais adequado e atualizado de acordo com os
recursos disponiveis e, assim possibilitar a reducdo da morbidade e da mortalidade de nossos

pacientes.
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