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RESUMO

A Cardiomiopatia Dilatada (CMD) é uma doenca cardiaca caracterizada pela dilatacédo
do coracdo e diminuicdo da funcdo contratil, que pode levar a insuficiéncia cardiaca e
morte subita. A fisiopatologia da CMD envolve um processo de remodelacdo ventricular
que leva a dilatacdo e enfraquecimento do musculo cardiaco. Mdltiplos fatores, como
estresse oxidativo, inflamacédo, disfuncdo mitocondrial e alteracBes no citoesqueleto
celular, contribuem para essa remodelacéo ventricular. Quanto a epidemiologia, trata-se
de uma doenca rara, que afeta principalmente homens na terceira e quarta década de vida.
Em criancgas, a maior incidéncia ocorre em menores de 12 meses, com uma prevaléncia
de 0,57 a cada 100.000 criangas e € mais comum em meninos. A prevaléncia da doenca
varia em diferentes paises e populacfes, havendo uma predisposi¢do genética para o
desenvolvimento da CMD. O diagndéstico da CMD envolve avaliagdo clinica, exames
laboratoriais, eletrocardiograma, ecocardiograma e ressonancia magnética cardiaca. Ja a
abordagem terapéutica tem como objetivo controlar os sintomas, melhorar a fungédo
cardiaca e reduzir o risco de morte subita. O manejo terapéutico inclui o uso de
medicamentos como inibidores da enzima conversora de angiotensina, betablogueadores
e diuréticos, alem de intervengdes ndo medicamentosas, como restrigdo de sal, controle
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do peso, exercicios fisicos supervisionados e nos casos mais graves o implante de um
desfibrilador cardiaco ou transplante cardiaco. O prognéstico da CMD melhorou
significativamente nos ultimos anos com tratamentos farmacoldgicos, néo
farmacologicos e diagndsticos precoces por meio de pesquisas familiares. Assim, 0
acompanhamento regular com um cardiologista e a ades&o ao tratamento séo essenciais
para o controle da doenca e melhora da qualidade de vida do paciente.

Palavras-chave: cardiomiopatia dilatada, diagndstico, insuficiéncia cardiaca,
fisiopatologia, tratamento.

ABSTRACT

Dilated Cardiomyopathy (DCM) is a heart disease characterized by enlargement of the
heart and decreased contractile function, which can lead to heart failure and sudden death.
The pathophysiology of DCM involves a process of ventricular remodeling that leads to
dilation and weakening of the heart muscle. Multiple factors, such as oxidative stress,
inflammation, mitochondrial dysfunction and alterations in the cellular cytoskeleton,
contribute to this ventricular remodeling. As for the epidemiology, it is a rare disease,
which mainly affects men in their third and fourth decade of life. In children, the highest
incidence occurs in children younger than 12 months, with a prevalence of 0.57 per
100,000 children and is more common in boys. The prevalence of the disease varies in
different countries and populations, with a genetic predisposition for the development of
DCM. The diagnosis of DCM involves clinical evaluation, laboratory tests,
electrocardiogram, echocardiogram and cardiac magnetic resonance imaging. The
therapeutic approach aims to control symptoms, improve cardiac function and reduce the
risk of sudden death. Therapeutic management includes the use of drugs such as
angiotensin-converting enzyme inhibitors, beta-blockers and diuretics, in addition to non-
drug interventions such as salt restriction, weight control, supervised physical exercise
and, in the most severe cases, the implantation of a cardiac defibrillator or heart transplant.
The prognosis of DCM has improved significantly in recent years with pharmacological
and non-pharmacological treatments and early diagnosis through family surveys. Thus,
regular follow-up with a cardiologist and adherence to treatment are essential for
controlling the disease and improving the patient's quality of life.

Keywords: dilated cardiomyopathy, diagnosis, heart failure, pathophysiology, treatment.

1 INTRODUCAO

A cardiomiopatia (ou miocardiopatia) se define como um grupo de patologias
caracterizadas por um acometimento do miocardio que leva a comprometimento de sua
funcdo. Dentre elas, a cardiomiopatia dilatada (CMD), sendo uma doenga primaria do
miocardio, de evolucdo cronica gerando uma disfuncdo sistolica predominante e,
consequente, a dilatagdo ventricular. Por ser uma das principais etiologias de insuficiéncia
cardiaca, a sua prevaléncia é alta. Na epidemiologia dessa condi¢do temos que a
prevaléncia -no que se diz aos pacientes que apresentam insuficiéncia cardiaca- € de 1

caso a cada 250-400 doentes. A incidéncia geral muda quando se trata da populagéo geral,
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entretanto é uma doenca subdiagnosticada, principalmente em paises subdesenvolvidos.
O aspecto fisiopatoldgico da CMD se da por um processo inflamatério, téxico, carencial
progressiva dos midcitos ocorrendo na disfuncdo sistolica (REICHART et al., 2019,
CIARAMBINO et al., 2021).

Anélises demonstram a importancia das formas genéticas na CMD, j& que essas
identificacbes tém aumentado o entendimento sobre a patogénese da doenca e auxiliado
nos mecanismos de diagnostico, tanto quanto no desenvolvimento de estratégias
terapéuticas para essas etiologias. No ensejo do diagndstico, a ecocardiografia se
apresenta como um meétodo importante através do reconhecimento da dilatacdo do
ventriculo esquerdo, além da reducdo na forca de contracdo miocéardica e reducdo da
fracdo de ejecdo. Alguns pacientes podem ser diagnosticados na fase assintomatica da
doenca, entretanto com a evolucdo do quadro o paciente comega a cursar com 0S
primeiros sintomas decorrentes da insuficiéncia ventricular. Com isso, a apresentacao
clinica desenvolvida é semelhante a insuficiéncia cardiaca e essas alteracdes
cardiovasculares se tornam achados para o diagnéstico (HANSELMANN et al., 2020,
CHEN; MESTRONI; TAYLOR, 2021).

No que tange ao tratamento, este consiste - de maneira geral - no controle da
insuficiéncia cardiaca sistolica. Visa melhorar a funcdo cardiaca do paciente, além de
prevenir complicacdes da disfuncédo sistolica como arritmias ventriculares e fendbmenos
tromboembdlico, realidades essas comuns relacionadas a CMD que aumentam a
mortalidade desses pacientes. A terapéutica baseia-se tanto na farmacologia por meio de
drogas que controlam a frequéncia ventricular assim como abordam as complicagdes.
Quanto, também, na mudanca de estilo de vida melhorando a funcdo cardiovascular e
aumentando a qualidade de vida nos doentes. Com o avancar da medicina e dos
tratamentos com a corroboracdo do diagndstico precoce, o prognéstico da CMD apresenta
uma melhora significativa. Entretanto, pode variar muito com o inicio, evolugéo e quadro
de insuficiéncia cardiaca associada (SCHULTHEISS et al., 2019, ORPHANOU;
PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021).

2 OBJETIVO
O objetivo deste artigo é reunir informacgdes, mediante analise de estudos recentes,
acerca dos aspectos inerentes a cardiomiopatia dilatada, sobretudo os aspectos

epidemioldgicos, fisiopatoldgicos e manejo terapéutico.
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3 METODOLOGIA

Realizou-se pesquisa de artigos cientificos indexados nas bases de dados Latindex
e MEDLINE/PubMed entre os anos de 2018 e 2023. Os descritores utilizados, segundo o
“MeSH Terms”, foram: Dilated cardiomyopathy, pathophysiology, management e
diagnosis. Foram encontrados 479 artigos, segundo os critérios de inclusdo: artigos
publicados nos Gltimos 5 anos, textos completos, gratuitos e tipo de estudo. Papers pagos
e com data de publicacdo em periodo superior aos ultimos 5 anos foram excluidos da

analise, selecionando-se 16 artigos pertinentes a discussao.

4 EPIDEMIOLOGIA

A CMD ¢é caracterizada por dilatagdo e déficit funcional ventricular uni ou
bilateral, sendo esse mais comum a esquerda. Trata-se de uma doenca rara, que se
manifesta principalmente na terceira e quarta década de vida, com ligeira predominéancia
no sexo masculino. S&o descritos altos niveis de subdiagnéstico principalmente em paises
subdesenvolvidos, porém, ao avaliar a prevaléncia global, houve um aumento em 2,5
milhGes de casos no ano de 2015, correspondente a um acréscimo de 27% em 10 anos.
Em pacientes com insuficiéncia cardiaca essa prevaléncia aumenta, ja que a doenca é uma
das principais causas desta afec¢do, sendo de um a cada 250-400 pacientes enquanto na
populacdo geral essa é de um a cada 2500 pacientes. Ja em criancas, a maior incidéncia
ocorre em menores de 12 meses, sendo a CMD responsavel por mais de 60% das
cardiomiopatias. A incidéncia é de aproximadamente 0,57 a cada 100.000 criancas, sendo
também mais prevalente em meninos (REICHART et al., 2019, SCHULTHEISS et al.,
2019, ORPHANOU; PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021, HERSHBERGER;
JORDAN, 2022, MALLAVARAPU; TAKSANDE, 2022).

Entre os principais fatores de risco para o desenvolvimento da doenca, encontra-
se a idade avancada, histdria familiar de cardiomiopatia, uso de drogas e infec¢des virais
por Enterovirus (Coxsackievirus B2), Adenovirus, Parvovirus B19, Herpes virus ou
Epstein—Barr, 0s virus com maior tropismo miocardico. Entre as drogas, o alcool e a
cocaina sdo importantes causas, sendo que o primeiro esta associado a 21-36% dos casos.
Histdria familiar esta intimamente relacionada a alteracdes genéticas, especialmente
mutacdes autossOmicas dominantes, uma das principais causas de CMD idiopatica,
responsaveis por aproximadamente 35% dos casos. Mutacdes ligadas ao cromossomo X,
autossdmicas recessivas ou de padrdo mitocondrial sdo mais raras. As causas menos

comuns estdo associadas ao uso de inumeros medicamentos como doxorrubicina,
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antraciclinas e trastuzumabe, ou ainda, as mulheres expostas ao estresse como na
sindrome de Takotsubo ou as infecgdes mais raras como doenca de Lyme e Chagas
(CHEN; MESTRONI; TAYLOR, 2021, CIARAMBINO et al., 2021).

Atualmente, a CMD é responsavel por cerca de 10.000 mortes e 46.000
hospitalizagOes a cada ano nos Estados Unidos, sendo que o mecanismo final de morte
estd intimamente relacionado a idade do paciente. Este pode ser decorrente de morte
subita em até um terco dos casos ou de faléncia progressiva da bomba cardiaca em dois
tercos dos casos. Além disso, desde a década de 1990 nos Estados Unidos, é uma das
etiologias principais de transplante cardiaco, especialmente entre pacientes jovens de
causa idiopatica. O progndstico da doenca esta associado ao tempo de inicio e forma de
evolucdo da insuficiéncia cardiaca, sendo que em geral, pacientes que desenvolvem
descompensacdo cardiaca com sintomas persistentes por mais de trés meses estdo
associados a pior prognaéstico com menor chance de recuperacdo quando comparados a
pacientes que tiveram inicio da doenca recente com melhora dos sintomas
espontaneamente (HANSELMANN et al., 2020, CHEN; MESTRONI; TAYLOR, 2021).

5 ETIOLOGIA E FISIOPATOLOGIA

A base fisiopatologica da CMD encontra-se em altera¢des estruturais e funcionais
dos cardiomidcitos, em que areas de fibrose entremeiam o tecido do coragéo, levando ao
que se denomina remodelamento cardiaco. Tais alteracbes levam a reducdo do volume
sistélico e do débito cardiaco, além de enchimento ventricular prejudicado e aumento da
pressao diastolica final. Em ultima etapa, todas essas altera¢des culminam com a dilatacdo
ventricular esquerda ou bi ventricular acompanhada por reducdo da fracdo de ejecdo e
piora da disfuncdo diastdlica, determinando o surgimento da sindrome clinica da CMD
(REICHART et al., 2019, SCHULTHEISS et al., 2019).

Com a reducdo da fracdo de ejecdo ventricular, mecanismos neuro hormonais
também s&o ativados, ocorrendo aumento na secrecdo de catecolaminas e maior atividade
do sistema renina angiotensina e aldosterona (SRAA). A angiotensina Il, além de agir de
forma compensatoria na regulacdo da pressdo arterial, aumenta a ativacdo de TGF-beta e
Interleucina 11, ambos fatores envolvidos no processo de fibrose e remodelamento
miocardico. Coracgdes saudaveis possuem baixa expressao de tais fatores, ao contrario do
que ocorre na CMD em que esses estdo muito presentes (REICHART et al., 2019,
SCHULTHEISS et al., 2019).
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Em relacdo as causas da CMD, podemos dividi-las entre adquiridas ou genéticas,
embora em alguns casos essas podem se sobrepor. Causas genéticas estao relacionadas a
mutacdes em aproximadamente 40 genes. Ja tratando-se das causas ndo genéticas, a
miocardite secundaria a infeccdo viral se caracteriza como a principal causa de CMD
adquirida. Os principais representantes desse grupo sao enterovirus (Coxsackievirus B2
em até 50% dos casos), adenovirus, parvovirus B19, herpesvirus, virus Epstein-Barr e,
raramente, virus da hepatite. Tais microrganismos levam a lesdo dos cardiomidcitos por
meio de efeitos virais diretos, citotoxicidade mediada por células T e também por resposta
imune induzida pela presenca de material genético viral (REICHART et al., 2019,
CIARAMBINO et al., 2021, ORPHANOU; PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS,
2021).

Além das causas infecciosas, as toxinas também possuem papel importante. O
alcool se relaciona com a CMD em até 36% dos casos considerando a populagédo
ocidental. Outras drogas como antraciclinas e algumas medica¢des antineoplésicas
também compartilham de mecanismos fisiopatologicos semelhantes. Essas toxinas
ocasionam agressao aos cardiomiocitos por meio de radicais livres de oxigénio, além de
prejudicarem a sintese proteica. Drogas simpaticomiméticas como cocaina e
metanfetaminas também possuem potencial cardiotoxico, no entanto agem aumentando a
demanda de oxigénio podendo resultar em micro isquemias cardiacas. Outras causas
menos comuns, mas que também podem estar envolvidas sdo: autoimunidades, incluindo
esclerose sistémica, lUpus eritematoso e artrite reumatoide, disfungbes metabdlicas e
endocrinolégicas, dentre as quais se destacam a doenca de Cushing, hipotiroidismo,
hipertireoidismo e feocromocitoma, doengas neuromusculares, como distrofias
musculares e miotdnicas, e cardiomiopatia periparto, que sdo mais comuns em mulheres
multiparas, com mais de 30 anos e se desenvolvem a partir do 3° trimestre gestacional ou
nos primeiros 5 meses (REICHART et al., 2019, SCHULTHEISS et al., 2019, TSCHOPE
et al.,, 2020, CIARAMBINO et al.,, 2021, ORPHANOU; PAPATHEODOROU;
ANASTASAKIS, 2021).

6 GENETICA

O papel dos marcadores genéticos no que diz respeito a etiologia da CMD vem
ganhando cada vez mais espaco. Essa doenga, que outrora era considerada, em algumas
situacdes, idiopética, pode advir de mutacfes em cerca de 40 genes. De acordo com 0s

ultimos estudos, esse nimero pode ser ainda maior, uma vez que sdo identificadas
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mutaces genéticas em 40 a 50% dos casos. As alteracfes desencadeadas por essas
mutacdes genéticas podem afetar as mais diversas estruturas celulares, sejam elas
alteracdes no citoesqueleto, no sarcémero, nos desmossomos, na membrana nuclear e em
proteinas ligadoras de RNA (GARFINKEL; SEIDMAN; SEIDMAN, 2018, CHEN;
MESTRONI; TAYLOR, 2021).

Os principais genes envolvidos na patogenia da CMD, sdo os genes TTN, LMNA
e DES. O gene TTN esta envolvido na codificacdo de uma proteina sarcomérica que liga
a actina e a miosina. MutacOes nesta estrutura resultam em déficits de contratilidade
muscular. Vale ressaltar que mutacGes neste gene, representam 20 a 25% dos casos de
CMD familiar (ORPHANOU; PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021). Ja
mutacdes no gene LMNA alteram a formacao e estabilizagcdo da membrana nuclear. Essa
alteracdo esta frequentemente relacionada a anormalidades no sistema de conducgéo
elétrica do coracdo, resultando em arritmias que, geralmente, precedem o
desenvolvimento da CMD (HERSHBERGER; JORDAN, 2022). Quanto ao gene DES,
este esta relacionado a codificacdo de proteinas do citoesqueleto celular. Apesar de serem
0s trés genes com maior prevaléncia na patogénese da CMD, diversos outros ja foram
relatados, sendo os de maior importancia relacionados a adesao celular, afetando, dessa
forma, os desmossomos (CIARAMBINO et al., 2021, YAMADA; NOMURA, 2021).

O estudo genético da CMD ndo esté limitado somente ao conhecimento de sua
causa. Conhecer 0s genes envolvidos em sua patogenia também permite conhecer melhor
0 progndstico da doenca e abre oportunidade para novas formas de tratamento para a
doencga. Entre os genes mais estudados, sabe-se que mutacdes no gene TTN representam
uma doenca com melhor progndstico, atingindo pessoas com idade mais avancada,
enquanto que mutacdes do LMNA atingem populacdes mais jovens e representam pior
prognostico (ORPHANOU; PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021). Ademais,
novas drogas de acdo direcionada aos efeitos de cada uma das mutagdes estdo sendo
estudadas. Sabe-se, por exemplo, que na CMD associada a mutacdo no gene LMNA ha
um aumento de certas proteinoquinases. Drogas que visam reduzir a ativacdo dessas
proteinas estdo sendo analisadas (HERSHBERGER; JORDAN, 2022). Diante desse
cenario, e com a popularizagdo cada vez maior dos estudos genéticos, novas portas para
o tratamento da CMD se abrem visando, agora, tratar a raiz do problema e ndo somente
aliviar sintomas (GARFINKEL; SEIDMAN; SEIDMAN, 2018, ORPHANOU,;
PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021).
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7 DIAGNOSTICO

Deve-se destacar que a conducdo, a investigacdo diagnostica e 0 acompanhamento
dos pacientes portadores de CMD sdo um processo multifatorial. Sinais de congestdo
pulmonar, historia de baixo débito e sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva, como
dispneia paroxistica noturna, edema congestivo e ortopneia costumam estar presentes no
diagnostico inicial da CMD. Os pacientes também podem apresentar arritmias e morte
subita cardiaca. O diagnostico se estabelece na presenca concomitante de aumento do
ventriculo esquerdo, mais bem avaliado pela ecocardiografia e Ressonancia Nuclear
Magnética (RNM) e disfuncéo sistolica com reducdo na forca de contragdo miocardica.
Uma fracdo de ejecéo inferior a 50% é considerada disfuncéo sistdlica (FAGGIANO et
al., 2021, HERSHBERGER; JORDAN, 2022).

Inicia-se a investigacdo com a ecocardiografia na sua maioria das vezes. Tal
exame visa abordar causas genéticas, prognostico da doenca e possiveis causas
infecciosas. Espera-se encontrar dilatacdo ventricular com hipocinesia difusa, além de
alteracOes tipicas da remodelacdo reversa do ventriculo esquerdo (RRVE), como aumento
atrial esquerdo, alteracdo da diastole e insuficiéncia mitral funcional, podendo ser
encontrado em até 40% dos pacientes diagnosticados (HERSHBERGER; JORDAN,
2022). Além disso, alguns achados ecocardiograficos também desempenham um papel
fundamental para ajudar na diferenciacdo entre uma forma idiopatica aparente de RCM
de formas secundarias, como na doenca cardiaca sarcéide, sindrome hipereosinofilica,
cardiomiopatia diabética, entre outras. Além de fornecer dados adicionais para distin¢cdo
com pericardite constritiva (MAISCH; PANKUWEIT, 2020, CIARAMBINO et al.,
2021, FAGGIANO et al., 2021, MUHAMMED et al., 2022).

O eletrocardiograma (ECG) também realizado na primeira avaliacdo fornece
informacBes a respeito de alteragdes ventriculares como hipertrofia, distarbios de
repolarizagédo, prolongamento do PR evidenciando alteragbes de conducéo, ondas Q
patoldgica, bloqueio AV, ou ainda bloqueio de ramo esquerdo (BRE) juntamente com
fibrilag&o atrial, conferindo pior prognéstico devido associagdo com desenvolvimento de
RRVE (HERSHBERGER; JORDAN, 2022, MUHAMMED et al., 2022). Os exames
laboratoriais fornecem informacdes acerca de suas possiveis etiologias, como causas
endocrinoldgicas, doencas infecciosas, abuso de alcool, disturbio relacionado a distrofina
ou laminopatias. Na RNM Cardiaca, técnica padrdo ouro para o diagnéstico, o realce
tardio do gadolinio através da deteccdo de fibrose, destaca-se na presenga de necrose e

inflamacdo, principalmente se associada a imagens caracteristicas de edema e hiperemia.
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Para excluir etiologia isquémica, realiza-se a angiografia coronaria. Ja a bidpsia
endomiocérdica (BEM) fica reservada para diagnosticos que influenciam na terapéutica,
como sarcoidose, hemocromatose e miocardite, através da deteccdo de agentes
infecciosos por meio de histologia, imuno-histoldgica e reacdo em cadeia da polimerase.
Quando ha suspeita de doencas de armazenamento ou metabolicas e ndo podem ser
confirmadas de outra forma, a BEM também pode ser considerada (FINOCCHIARO et
al., 2020, ORPHANOU; PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021, FAGGIANO et
al., 2021).

A base genética da CMD requer a realizacao de testes genéticos em familiares de
pacientes com CMD. O teste genético molecular deve ser ofertado a todos os individuos
de qualquer idade com CMD né&o isquémica, incluindo aqueles com cardiomiopatia
periparto ou associada a gravidez (PPCM/PACM). A triagem familiar em parentes de
primeiro grau de individuo com CMD ¢€ essencial, pois pode permitir a detec¢cdo precoce
de tal patologia, o inicio imediato e precoce do tratamento, melhor prognéstico e retardo
na progressdo. Todos os parentes de primeiro grau devem ser rastreados com ECG e
ecocardiograma (FINOCCHIARO et al., 2020, ORPHANOU; PAPATHEODOROU;
ANASTASAKIS, 2021).

8 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

E fundamental a diferenciacio da CMD com outras causas. Pessoas com
diagnostico clinico de CMD Idiopatica ou doencas de conducdo em que ha falha na
identificacdo da variante patogénica do LMNA ou outro gene relacionado a CMD nao
sindrdbmica através do teste molecular, podem utilizar o exame fisico para analisar
aspectos extracardiacos (principalmente problemas neuromusculares) ou realizar uma
avaliacdo adicional dos achados cardiovasculares para fazer o diagnéstico diferencial com
outras moléstias que, fenotipicamente, podem se parecer com CMD como Cardiomiopatia
Arritmogénica, miopatia relacionada ao gene DES, distrofia muscular das cinturas e
distrofia de Emery-Dreifuss (MAISCH; PANKUWEIT, 2020, HERSHBERGER;
JORDAN, 2022).

O diagnostico diferencial pode ser feito, ainda, através da BEM. Tal exame é
recomendado nos pacientes com suspeita de cardiomiopatia inflamatoria para definir a
causa subjacente, detectar o tipo do infiltrado inflamatorio, podendo assim dar
seguimento com o tratamento de acordo com a etiologia. Deste modo, de acordo com as

técnicas, pode-se observar miocardite ativa com infiltracdo de células imunes e

Brazilian Journal of Development, Curitiba, v.9, n.4, p. 12705-12720, apr., 2023



Brazilian Journal of Development
ISSN: 2525-8761

12715

miocitolise pela coloracdo histoldgica de azan, miocardite de células gigantes e
miocardite eosinofilica com a coloracéo histoldgica hematoxilina e eosina; miocardite
limitrofe exibindo linfécitos T CD3+ e Cardiomiopatia inflamatoria mostrando aumento
da molécula de adesdo celular HLA1 ou células citotdxicas positivas para perforina
aumentadas na coloracdo imuno-histoquimica, dentre outros aspectos (SCHULTHEISS
etal., 2019, YAMADA; NOMURA, 2021).

9 TRATAMENTO FARMACOLOGICO

A abordagem farmacologica da CMD possibilita 0 manejo tanto dos pacientes
sintométicos quanto daqueles assintomaticos, mas portadores de mutacles genéticas
compativeis com a doenga (CIARAMBINO et al., 2021). A terapia farmacoldgica tem
como principal objetivo a prevencdo de complicacdes da doenca, como insuficiéncia
cardiaca congestiva (ICC) e arritmias, responsaveis pelo aumento da mortalidade entres
os doentes.

Entre as variadas opcdes terapéuticas, o tratamento padrdo inclui o uso dos
inibidores da enzima conversora de angiotensina (IECA) e dos betabloqueadores, bem
como a associacdo deles com os antagonistas mineralocorticoides, reduzindo mortalidade
total e hospitalizacdo (SCHULTHEISS et al., 2019). Além disso, outras opc¢des incluem
0s antagonistas do receptor de angiotensina (ARA), utilizados em pacientes intolerantes
aos IECA, diuréticos de alca e antiarritmicos, que impactam na reducdo de sintomas e na
melhora da funcéo cardiaca (HANSELMANN et al., 2020). Assim, a abordagem deve ser
individualizada de acordo ao fenétipo cardiaco — para ICC, podem ser utilizados
vasodilatadores (nitratos) e diuréticos (furosemida) para as formas quente e Umida e
inotropicos para as formas fria e imida, e para arritmias a digoxina pode ser utilizada
(efeito inotrépico em pacientes com fibrilacdo atrial e ICC) (CIARAMBINO et al., 2021).

Entre a faixa etaria pediatrica, aquele com o melhor perfil de efeitos colaterais,
também considerada como a droga mais segura nesses pacientes, é o carvedilol, com acéo
betablogueadora e vasodilatadora (MALLAVARAPU; TAKSANDE, 2022). O
direcionamento terapéutico de acordo com a mutacdo genética presente se torna
interessante, com a possibilidade de uso dos bloqueadores dos canais de sodio, como
amiodarona e flecainida (ORPHANOU; PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021).
Da mesma forma, nos assintomaticos, mas geneticamente suscetiveis, o uso precoce de
eplerenona e carvedilol demonstrou impacto favoravel no aparecimento de CMD
(CIARAMBINO et al., 2021).
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10 TRATAMENTO NAO FARMACOLOGICO

Quando a terapia farmacolodgica é insuficiente para manter o funcionamento
adequado do miocardio na CMD, pode ser necessario 0 uso de dispositivos implantaveis.
A implantacdo de desfibriladores é uma alternativa de terapia invasiva e indicada pelas
diretrizes atuais nos casos onde a FEVE permanece < 35%, apesar da medicagdo para
insuficiéncia cardiaca nas doses maximas toleradas (REICHART et al., 2019).

O Cardioversor-Desfibrilador Implantavel (CDI) de prevencdo primaria
desempenha um papel importante no tratamento de pacientes com risco de morte subita
cardiaca causada por arritmias ventriculares. Os critérios para implantagdo do CDI em
pacientes com diagnostico confirmado para CMD de acordo com as diretrizes europeia e
americana incluem: FEVE < 35%, NYHA II-111, expectativa de vida > 1 ano, tratamento
medicamentoso por pelo menos 3 meses, auséncia de remodelacdo reversa do ventriculo
esquerdo ou com fatores de risco associados: disfuncdo renal avancada/dialise,
idosos/pediétricos, insuficiéncia cardiaca classe I/1V e cardiopatia congénita no adulto
(MUHAMMED et al., 2022).

A Terapia de Ressincronizacdo Cardiaca (TRC) é outra modalidade de
estimulacdo cardiaca para pacientes com disfuncéo sistolica do ventriculo esquerdo e
ativacdo ventricular dissincrona. Ela € indicada nos casos em que a progressdo da CMD
leva a diminuicdo da contratilidade cardiaca, ajudando a sincronizar a contracdo bi
ventricular ou somente o ventriculo esquerdo, promovendo uma melhora da FEVE,
reduzindo a morbimortalidade. Os critérios indicados para o implante do TRC incluem
ritmo sinusal, FEVE <35%, bloqueio de ramo esquerdo e duragdo do QRS >150 ms,
considerando também o implante em pacientes com fibrilacdo atrial ou dependéncia de
estimulacdo do ventriculo direito. Quando indicado, o TRC pode ser implantado
juntamente com um marcapasso ou um CDI, com objetivo de restabelecer o ritmo sinusal
em caso de arritmias (REICHART et al., 2019, SCHULTHEISS et al., 2019).

Na doenca avangada, com a degeneracédo gradativa da funcédo ventricular a terapia
medicamentosa e 0 uso de dispositivos podem néo ser satisfatorios para manter a fungéo
cardiaca. Nesse caso, a cirurgia pode ser necessaria, sendo recomendado transplante
cardiaco ou suporte circulatorio mecanico permanente quando contraindicado a reposi¢édo
do 6rgdo ou temporaria na espera do transplante (SCHULTHEISS et al., 2019,
HERSHBERGER; JORDAN, 2022).
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11 PROGNOSTICO

Nos ultimos anos, o prognostico da CMD vem apresentando uma melhora
significativa, associado a sobrevida e a ndo necessidade de transplante cardiaco, através
de tratamento farmacoldgico, ndo farmacoldgico e diagndstico precoce por pesquisa
familiar. Em pacientes com CMD que apresentam FEVE <35% e/ou associa¢do com VD
apresentam um mal progndstico, a doenca também pode se apresentar como uma forma
de morte subita, e é responsavel por aproximadamente 10% de mortes em individuos
jovens (<35 anos) (ORPHANOU; PAPATHEODOROU; ANASTASAKIS, 2021).

A CMD, quando associada a dilatacdo ventricular, sendo essas por causas
genéticas, sarcoidose ou infeccdo (miocardite) podem nos trazer algumas informacdes
sobre o prognostico. Cerca de 40% dos pacientes com CMD, apresentam remodelamento
reverso do ventriculo esquerdo (ecocardiograma), o que traz o pior progndstico. Achados
de Fibrilacdo Atrial, vistos em ECG também estdo associados a um prognostico
desfavoravel (CIARAMBINO et al., 2021).

A doenga pode se manifestar em qualquer faixa etéria, porém, sendo mais comum
na terceira e quarta década de vida. O prognostico, assim como evolucdo da doenca, pode
variar com relacdo ao quadro de insuficiéncia cardiaca associada, ou seja, depende de seu
inicio e de sua evolugdo. Pacientes que apresentam sintomas pela primeira vez além de
um diagnostico precoce possuem uma chance de 25% de remissdo espontanea, enquanto
pacientes sintomaticos por mais de 3 meses apresentam uma menor chance de remissao
(HANSELMANN et al., 2020).

12 CONCLUSAO

Sabe-se que a CMD é uma doenca complexa e multifatorial que afeta a capacidade
do coracdo de bombear sangue. A sua prevaléncia tem aumentado significativamente em
todo 0 mundo e é uma das principais causas de insuficiéncia cardiaca e morte stbita em
adultos. A etiologia da doenca ¢ multifatorial e inclui fatores genéticos, infecciosos,
toxicos e metabolicos. Diante disso, faz-se necessario uma coleta de uma anamnese
completa e exame fisico bem feitos. Langa-se mao de exames com base na histdria clinica,
exame fisico, exames laboratoriais, e exames de imagem, como ecocardiograma e RNM
cardiaca. O diagnostico diferencial pode ser dificil, pois a CMD compartilha muitos
sintomas com outras doencas cardiacas. Ademais, o tratamento da CMD inclui
abordagens farmacoldgicas, para controlar os sintomas e melhorar a funcdo cardiaca,

modificagdes no estilo de vida, dispositivos de assisténcia ventricular e transplante
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cardiaco em casos graves. Além disso, o progndéstico da doenca depende da sua etiologia,
gravidade e resposta ao tratamento. Por fim, é importante enfatizar a importancia do
diagnostico precoce e do tratamento adequado para reduzir o impacto da doenca sobre a

qualidade de vida dos pacientes e prevenir complicacfes graves.
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