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Insuficiéncia cardiaca com funcao sistolica preservada
(ICFSP): o que é?

» funcao sistolica ventricular esquerda normal e volumes
ventriculares normais

» evidéncia de disfuncao diastolica ventricular esquerda
(técnicas invasivas ou nao invasivas)
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Insuficiéncia cardiaca com funcao sistolica preservada
(ICFSP). qual a importancia?

» > 50% dos doentes com IC tém ICFSP.

» contribui para 54% das hospitalizacoes. Probabilidade de
50% de re-hospitalizagao por IC nos 6M apos alta.

» mais frequente nos idosos, naS‘*}i;‘, nos hipertensos.

» Doentes com mais co-morbilidades e mais doencas nao
cardiacas associadas (taxa de mortalidade idéntica & da ICFSNP,
mas a causa de morte é mais frequentemente nao cardiaca).

» Frequentemente dificil o diagndstico diferencial com
outras patologias que tambem alteram a capacidade ao
esforco.
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Insuficiéncia cardiaca com funcao sistolica preservada
(ICFSP). causas?

Web Table 3 Aetiology of heart failure

There i fiction f or the causes
Myocardial disease
Coronary artery disase
2 Hypertension®
3. Cardiomyopathy®
a Familal
i, Hypertrophic
i Dilated
i Archythmogenic right venriculr cardiomyopathy
iv. Restrictive
v, Leftventricular non-compaction
b. Acquired:
i, Myocardits inflama ta- y cardiomyopathy)
Infectve:
+ Bacterial
+ Spirochaeal
* Fungal
+ Protozoal

+ Viral
Immune-medated
+ Tetanus toxoid, vaccines, serum sickness

+ Drugs
+ Lymphocyticgant cell myocarditis
+ Sarcoidosis
+ Autommune
+ Eosinophilc (Churg-Scrauss)
Tori
+ Drugs (e chemotherapy cocaine)
+ Alcohol
+ Heavy meaals (copper;iron,lead)
i Endocrinelnutritional
. romocytoma
+ Viamin deficncy (e g tamine)
+ Selenium deficacy
* Hypophosphataemia
+ Hypocalcaemia
i Pregrancy
v Infiration
+ Amyloidosis

Valvular heart disease

Mitral

Aortic

Tricuspd

Pulmonary
Pericardial disease

Constrictive pericardits

icardial effusion
Endocardial disease
g HES)
I oss (EVMF)]

+ Endocardl fib oehstoss

Congenital heart disease

‘Arrhythmia
Tachyarrhythmia
Al
Ventricular
Bradyarrhythymia
Sinus node dysfunction

Canduction disorders
+_Asrioventriculr block

Volume overload
+ Renalfailure:
. 1

AV = aroventricuar HF = heart .

“Other inheried disesse my have cardiac efects. e Fabry diess,
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AMILOIDOSE: o que é?

» grupo de doencas que se care, * ‘
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sob luz polarizada a microscoy
com vermelho do Congo.

> ~ardiaco variavel.

JAVAN
Sistémica Senil
Auricular Isolada

Secundaria a Hemodialise
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AMILOIDOSE ADQUIRIDA AL.:
» ou amiloidose primaria, € o tipo mais frequente.
» > 50 anos, = nos 2 sexos.

» as fibrilhas AL derivam das cadeias leves de uma Ig
monoclonal.

> infiltragao multiorg? ‘0

cardiaco variavel. -progressao rapida.
-Sobrevivéncia média de 15M.

-geral/, determina o progndstico

» diagnostico definitives
amiloide nos tecidos (Ecc, Ec

A

gEugestivos).
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AMILOIDOSE ADQUIRIDA AL:

» Terapéutica diriid~ = - '~ nroducao de proteina
anormal

Vasodilatadores ->risco de hipotensao.
-Pacemaker.

-CDI: parece nao prolongar a sobrevivéncia.
-A morte subita é geralmente por dissociacao
electromecanica.

-Sem indicac&o para transplante cardiaco
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AMILOIDOSES ADQUIRIDAS:

» AA: tipica das doencas inflamatdrias cronicas; atingimento cardiaco
minimo; terapéutica dirigida a doenca de base.

» Sistémica Senil: > nos idosos; rara < 60 anos; progressao lenta;
atingimento cardiaco preferencial; necessidade frequente de

pacemaker. Importante despistar discrasia plasmocitaria e
mutacao da TTR.

» Auricular i1solada: Significado duvidoso; geral/, achado post-
mortem; > nas mulheres, > na fibrilhacao auricular; > nas doencas
valvulares .

» Associada a Hemodialise: impacto cardiaco minimo; >>
articular; tratamento-> transplante renal.

A, W
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AMILOIDOSE: o que &?

» grupo de doencas gue se caracteriza pela deposicao de
fibrilhas insoluveis derivadas de proteinas defeituosas.

» aspecto proteinaceo amorfo, com birrefringéncia verde
sob luz polarizada a microscopia optica, quando corada
com vermelho do Conor

> grau de atingimer. Transtirretina

-Lisosima
-Gelsolina

-Cadeia a do fibrinogénio A
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AMILOIDOSE FAMIL'* ™ *~7~~~"*~" * TTR: 0 que €?

> € a forma mais
faz partea P’

ose familiar, da qual

/S PAFE P e RN + de 80
mut | 7 > \ 1 Unico

> a TN | 2X0Ns, NOo
Cromoss¥

ESTRUTURA DA TTR

»>a TTR é uma pioeneessgtiamerica plasmatica de
transporte da tiroxina e do complexo proteico de ligacao

retinol/vit A, sintetizada no figado .
A - Py 4 B 00
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AMILO!I"™
TR
presenca de sintomas disautonomicos muitas

vezes graves.

-Envolvimento cardiaco geralmente menos
grave, quando comparado com areas nao
endémicas e com outras mutacoes.

- Em Portugal e no Japéao, as perturbacOes da
conducao sao a forma + tipica de apresentacao
do envolvimento cardiaco, enquanto que a IC é
rara e associada a idade.
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AMILOIDOSE F° ‘argpéutica:
>trs ~ TTR
N

dimero-dimero, tornando-a menos susceptivel a
dissociacao (e precipitacao).

- Parece diminuir a progresséo da doenca e melhorar

as gueixas, com melhoria da funcao das fibras
nervosas e do exame neurologico das extremidades.

- Estudado em doentes heterozigoticos para a
mutacao Val30Met.

Phnais anti

COMpPONe




N DOENTE COM FUNCAO SISTOLI(}A PRESERVADA...
| ... NAO ESQUECER DOENCAS MIOCARDICAS ESPECIFICAS

DOENCA DE FABRY: o que e?

» doenca metabdlica hereditaria, ligada a perturbacao do
armazenamento dos lisosomas.

» Deficiéncia de producao da enzima a-galactosidase A,
determinando o armazenamento de glucoesfingolipidos
em muitos tecidos.

» Transmissao ligada ao cromossoma X.

» > 400 mutacdes descritas, a > por substituicdo de 1 Unico
nucleatido.

» Grande variabilidade fenotipica dentro de cada familia.

‘& @
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DOENCA DE FABRY: o que é?

» Doenca rara!
> Incidéncia; 1:40.000-1:170.000 nados-vivos masculinos.

» Prevaléncia provavelmente subestimada por sintomas
iInespecificos.

» Sem predisposicao etnica.
» Reportada como causa de 3-4% das HVE nao explicaveis
nos adultos do sexo masculino.

» As mulheres portadoras sao frequentemente afectadas,

geralmente de forma + ligeira, provavelmente por inactivagéo
aleatoria de um dos cromossomas X e incapacidade do alelo nativo
compensar o defeito metabdlico.

- - R
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DOENCA DF
-

- Actividade da a-Galactosidade A diminuida ou
ausente (0-4%).

-Nas mulheres heterozigoticas:
- Aactividade residual pode ser relativamente alta.

- Necessario fazer teste genético: procura de mutacéao
no gene GLA.
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DOENCA DE FABRY - terapéutica:

» Terapéutica de reposicao enzimatica.
» Melhoria das manifestaces renais e neurologicas, e da qualidade
de vida.
» Alguma evidéncia de beneficio no coracao.

» Observaram-se anticorpos contra as preparacdes enzimaticas em
55-80% dos doentes, mas o seu significado clinico ndo esta
determinado.

» Avaliacao cardioldgica e renal seriada e frequente.

» Terapéutica dirigida as queixas e as complicacoes.
» Especial atencdo aos efeitos cronotropicos e hipotensores; a

necessidade de hipocoagulacdo; a necessidade de

pacemaker/CDI,; ....
A - p»r 4
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HEMOCROMATOSE - 0 que é7?:

» Doenca do metabolismo do ferro.

> Familiar ou ad~: -

> F- v por
—

» disfuncao diastolica;
»baixa resisténcia vascular periférica;
» perfil tensional baixo;

» taquicardia sinusal.
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i

HEMOCROMATOSE - diagnostico:

> Niveis elevados de ferro sérico, saturacao da transferrina
e ferritina.

> Bidpsia hepatica: presenca de cirrose; hemossiderina; coloragéo
com azul da Prassia (cora depodsitos de ferro); quantificacdo de
guantidade de ferro presente.

» NO coracao:

» ECG sem alteracdes especificas

» Ecocardiograma: util na avaliacdo morfolégica e funcional, mas néao para
reconhecer a sobrecarga de Ferro antes da presenca de disfuncao
cardiaca e IC;

» RMN: diagnostica! Baixos valores de T2 (<20ms) => grande
concentracao de ferro miocardico. TODOS os doentes com IC por
sobrecarga de ferro tém T2 anormal e ~90% tem T2 <10ms.




( DOENTE COM FUNCAO SISTOLICA PRESERVADA...
J | ..NAO ESQUECER DOENCAS MIOCARDICAS ESPECIFICAS

HEMOCROMATOSE - terapéutica:

> Flebotomia de ~500cc cada 1-2 semanas até nivel de
ferritina normal; depois, ~3-3 meses.

» Terapéutica guelante (ex: deferoxamina), se necessario.

» Terapéutica das complicacoes de orgao como
necessario.
» Vigilancia com RMN: identificacdo de doentes de alto risco,

avaliacao da reversibilidade da sobrecarga de ferro com a
terapéutica.

> Excelente prognostico se terapéutica eficaz antes do
desenvolvimento de cirrose hepatica.

o & - B
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CONCLUSOES:

> A ICFSP é muito prevalente, determinando altas taxas de
hospitalizacéo e de consumo de meios de saude.

» O seu diagnostico diferencial nem sempre e facil, pois ha
multiplas patologias que cursam com intolerancia ao

esforco.

» Sao muitas as doencas que se manifestam como ICFSP
algumas delas raras, mas cujo diagnostico precoce pode
permitir terapéutica atempada com eventual modificacao
do progndstico.
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