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RESUMO: Ainda ha poucos conhecimentos relativos ao uso da estimulacdo cardiaca em situagdes
especiais (insuficiéncia cardiaca, arritmias malignas), em razdo de sua difusdo recente na estimulagao
multissitio em miocardiopatias dilatadas e na prevengdo da morte stbita por taquiarritmias. A proposi¢éo
de diretrizes para a sua utilizagdo é de sua fundamental importancia a medida que se acumulam na
literatura evidéncias de seus impactos positivos na sobrevida e na qualidade de vida de pacientes com
quadros clinicos graves. A estimulacdo com cardioversor-desfibrilador implantavel (CDI) e ressincronizador
cardiaco (RC) exige do especialista maior conhecimento do paciente, o que envolve detalhes de sua
histéria clinica e de seus exames complementares. O uso de dispositivos implantaveis sofisticados
envolve custos financeiros que repercutem no sistema de salde. Sua indicacdo precisa e 0 ajuste
adequado de seus parametros no poés-operatério permite distinguir os profissionais competentes nos
dias de hoje, em que a medicina generalista impera.

DESCRITORES: cardioversor-desfibrilador implantavel, ressincronizador cardiaco, morte subita,

taquiarritmias, insuficiéncia cardiaca.

Abreviaturas ICC = Insuficiéncia cardiaca congestiva
ICO = Insuficiéncia coronariana obstrutiva
AD = Atrio direito IECA = Inibidores da enzima conversora da angio-
BAV = Bloqueio atrioventricular tensina
BAVT = Bloqueio atrioventricular total IEM = Interferéncias eletromagnéticas
BIV = Bloqueio intraventricular (\VAY = Intervalo interventricular
BRA = Bloqueadores dos receptores da angio- LACE = Laboratério de Avaliacao Clinico-Eletrénica
tensina Il MP = Marcapasso
BRE = Bloqueio de ramo esquerdo MSC = Morte subita cardiaca
CAVD = Cardiomiopatia arritmogénica de ventriculo NE = Nivel de evidéncia
direito NYHA = New York Heart Association
CDI = Cardioversor desfibrilador implantavel QoL = Qualidade de vida
CF = Classe funcional RC = Ressincronizador cardiaco
CMH = Cardiomiopatia hipertréfica RF = Radiofreqiiéncia
CMHO = Cardiomiopatia hipertrofica obstrutiva RNM = Ressonancia nuclear magnética
DCEI = Dispositivos cardiacos eletrénicos implan- SB = Sindrome de Brugada
taveis SNM = Sindrome neuromediada
DNS = Disfuncdo do n6 sinusal SQTLc = Sindrome do QT longo congénito
ECA = Estimulagdo cardiaca artificial SSC = Sindrome do seio carotideo
ECG = Eletrocardiograma SVF = Sensor de variagdo de freqiiéncia
EEF = Estudo eletrofisiolégico TDI = Doppler tecidual
EV = Extrassistole ventricular TRC = Terapia de ressincronizacéo cardiaca
FA = Fibrilagéo atrial TV = Taquicardia ventricular
FC = Freqiéncia cardiaca TVNS = Taquicardia ventricular ndo sustentada
FEVE = Fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo TVPC = Taquicardia ventricular polimérfica cateco-
FV = Fibrilagdo ventricular laminérgica
HV = Intervalo basico eletrofisioldgico TVS = Taquicardia ventricular sustentada
IAM = Infarto agudo do miocérdio VA = Ventriculo atrial
1AV = Intervalo atrioventricular VD = Ventriculo direito
IC = Insuficiéncia cardiaca VE = Ventriculo esquerdo
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Acrénimos

AMIOVIRT = Amiodarone versus implantable cardio-
verter-defibrillator: randomized trial in
patients with with nonischemic dilated
cardiomyopathy and asymptomatic
nonsustained ventricular tachycardia.

AVID = Antiarrhythmic versus Implantable De-
fibrillator Trial.

CARE-HF = Cardiac Resynchronization - Heart
Failure Study.

CASCADE = Cardiac Arrest in Seattle: Conven-
tional Versus Amiodarone Drug
Evaluation.

CASH = Cardiac Arrest Study of Hamburg.

CIDS = Canadian Implantable Defibrillator
Study.

COMBAT = Conventional versus multisite pacing

for bradyarrhythmia therapy.

COMPANION = Comparison of Medical Therapy,
Pacing, and Defibrillation in Heart
Failure Trial.

CONTAK-CD = Biventricular pacing in patients with
congestive heart failure: two prospec-
tive randomised trials - VIGOR CHF
Trial and VENTAK CHF. The CONTAK-
CD trial evolved from a study called
VENTAK-CHF (not an acronym but
the name of the device).

DINAMIT = Defibrillator in Acute Myocardial

Infarction Trial.

A. CARDIOVERSOR DESFIBRILADOR
IMPLANTAVEL (CDI)

a) Prevencdo Primaria da Morte Subita Cardiaca
(MSC) em pacientes com cardiopatia estrutural

A MSC é responsavel por cerca de 50% da mor-
talidade de pacientes com cardiopatia isquémica ou
ndo-isquémica e grave disfuncdo sistélica de VE??°.
Considerando que cerca de 95% das mortes subitas
sdo arritmogénicas (TV/FV)*!, véarios estudos foram
conduzidos nos ultimos 10 anos testando a efetividade
do CDI, na prevenc¢do priméaria desses eventos fatais.
Nesse sentido, dentre outros, o estudo MADIT 11*2 avaliou
pacientes com cardiopatia isquémica, qualquer classe
funcional (CF), IAM prévio e FEVE < 30%. Os pacientes
foram distribuidos aleatoriamente para receber CDI ou
tratamento clinico convencional. Apés 20 meses de
seguimento médio, o CDI proporcionou reducdo do
risco de mortalidade de 31%, nitidamente associada a
reducdo da mortalidade arritmica®®.

DEFINITE = Defibrillators In Non-Ischemic Cardio-

myopathy Treatment Evaluation.

HOBIPACE = Biventricular versus conventional right
ventricular stimulation for patients with
standard pacing indication and left
ventricular dysfunction: the Homburg
Biventricular Pacing Evaluation.

InSync = Cardiac resynchronization therapy in
advanced heart failure the multicenter
InSync clinical study.

MADIT Il = Multicenter Automatic Defibrillator

Implantation Trial I

MAVERIC = Midlands Trial of Empirical Amioda-
rone Versus Electrophysiology-guided
Intervention and Implantable Cardio-

verter-defibrillators.

MIRACLE = Multicenter InSync Randomized Clini-

cal Evaluation.

MUSTT = Multicenter Unsustained Tachycardia

Trial.

MUSTIC = Multisite Stimulation in Cardiomyo-

pathies Study.

PATH-CH = Pacing Therapies in Congestive Heart

Failure Study.
POST = Prevention of Syncope Trial.

SAFE PACE = Syncope and Falls in the Elderly -
Pacing and Carotid Sinus Evaluation.

SCD-HeFT = Sudden Cardiac Death in Heart Failure

Trial.
SYNPACE = Vasovagal Syncope and Pacing Trial.
VPS I = Vasovagal Pacemaker Study II.

Esses beneficios do CDI foram corroborados pelo
estudo SCD-HeFT!4 que incluiu ndo apenas
isquémicos, mas também pacientes com cardiomiopatia
dilatada idiopéatica. Foram estudados 2521 pacien-
tes com FEVE < 35% e CF Il ou lll randomizados
para terapia com CDI, amiodarona ou placebo. Apos
seguimento médio de 45 meses, observou-se redu-
¢do de risco da mortalidade de 23% proporcionada
pelo CDI (P= 0,007); ndo foram demonstrados bene-
ficios da terapia com amiodarona. Os resultados néo
variaram de acordo com o tipo de cardiopatia.

No estudo DINAMIT® que avaliou o impacto
sobre mortalidade total do implante de CDI entre 6
e 40 dias ap6s a ocorréncia de infarto do miocardio,
em pacientes com FEVE < 35% e baixa variabilidade
RR avaliada em monitorizagcdo de 24 horas pelo
sistema Holter, foi observada reducédo significativa
na mortalidade arritmica, que entretanto ndo gerou
repercussdo significativa na mortalidade total (P=0,66).
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O papel do CDI no subgrupo de pacientes com
FEVE < 40% foi avaliado pelo estudo MUSTT!!. Neste
ensaio, o implante de CDI fez parte da estratégia
terapéutica aplicada a sobreviventes de IAM com
taquicardia ventricular ndao sustentada (TVNS) e ta-
quicardia ventricular sustentada (TVS) induzida ao
EEF. Os beneficios do implante do CDI foram evi-
dentes, porque houve reducdo de mortalidade arrit-
mica e total.

Sumariamente, os achados desses estudos vali-
daram a indicacdo de CDI na profilaxia primaria da
MSC, em pacientes com grave disfuncdo de VE e
IAM néo recente.

Ao contrario do que se observou na cardiopatia
isquémica, os resultados obtidos com o implante de
CDI em pacientes com cardiopatia ndo isquémica ndo
sdo consistentes. Se no SCD-HeFT'** os beneficios
do CDI foram observados no sub-grupo pré-especificado
de nao-isquémicos, nos estudos DEFINITEY" e
AMIOVIRT8 o CDI néo proporcionou reducdo de mor-
talidade significativa. Estes ultimos, entretanto, sao
criticAveis pela reduzida casuistica e menor tempo
de seguimento.

Pacientes selecionados para a Terapia de
Ressincronizagdo Cardiaca (TRC) sdo beneficiados
pela associacdo do CDI. O estudo COMPANION?*
avaliou 1520 pacientes com cardiopatia isquémica
ou nao-isquémica, em CF Ill ou IV, QRS superior a
120ms e FEVE < 35%. Os pacientes foram randomi-
zados para: 1- tratamento farmacoldgico 6timo isola-
do, 2 - tratamento farmacolégico 6timo combinado
com TRC ou 3 - TRC associada ao CDI sob tra-
tamento farmacoldgico 6timo. Esta Ultima terapéutica
implicou em reducdo de risco de mortalidade de
36%, em relacdo ao grupo sob tratamento farmaco-
légico étimo isolado. Por outro lado, no grupo subme-
tido ao tratamento farmacoldgico 6timo apenas as-
sociado a TRC, embora tenha sido observada redu-
¢éo de mortalidade de 24%, ndo houve significancia
estatistica.

Recomendacbes para Implante de CDI na Preven-
¢do Primaria de MSC em pacientes com cardiopatia
estrutural

Classe |

Sobreviventes de IAM ha pelo menos 40 dias ou
com cardiopatia isquémica crbnica, sob tratamento
farmacolégico 6timo, sem isquemia miocardica pas-
sivel de tratamento por revascularizagdo cirtrgica ou
percutanea e expectativa de vida de pelo menos 1
ano com:

1.FEVE < 35% e CF II-1ll, ou FEVE < 30% e CF
I, Il ou Il (NE A);

2.FEVE £40%, TVNS espontanea e TVS indutivel
ao EEF (NE B).
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Classe lla

1.Pacientes com cardiomiopatia dilatada né&o
isquémica, CF lI-Ill, com FEVE < 35% e expec-
tativa de vida de pelo menos 1 ano (NE A);

2.Pacientes com cardiopatia isquémica ou néo-
isquémica, CF llI-IV, FEVE < 35%, QRS >
120ms, para os quais tenha sido indicada
TRC e expectativa de vida de pelo menos 1
ano (NE B);

Classe Il

1.Pacientes com cardiopatia passivel de corre-
¢do cirdrgica ou percutanea (NE B);

2.Pacientes com cardiopatia isquémica e FEVE
> 35% (NE B).

b) Prevencé@o secundaria da MSC em pacientes
com cardiopatia estrutural

Sobreviventes de parada cardiaca por TV/FV
apresentam alto risco de recorréncia de taquiarritmias
fatais. Estima-se que este risco seja especialmente
mais elevado (cerca de 10%) nos primeiros 6-12
meses apds o evento'?*?!, Dessa forma, é funda-
mental que sejam introduzidas estratégias de preven-
¢do secundaria da MSC nas quais se inclui o trata-
mento da cardiopatia estrutural, uso de drogas an-
tiarritmicas e de CDI.

Com relagdo a cardiopatia estrutural, farmacos
como betabloqueador, inibidor da enzima conversora
de angiotensina, bloqueador do receptor da angio-
tensina e estatina, empregados no tratamento da
IC e cardiopatia isquémica, jA& demonstraram redu-
¢do de MSC, por meio de ensaios clinicos rando-
mizados???,

O emprego de drogas antiarritmicas foi, durante
muitos anos a principal estratégia de prevencao
secundéaria da MSC, ainda que fundamentado em
poucos estudos e com elevada recorréncia de even-
tos. Até o inicio da década de 90, aceitava-se que
antiarritmicos da Classe | (quinidina, flecainida,
encainida, etc) reduziam as extra-sistoles ventriculares
e a mortalidade. Com a demonstracdo subsequente
dos efeitos deletérios dessas drogas em pacientes
p6s-IAM e com IC, a amiodarona passou a ser a
droga de escolha para esses pacientes. O estudo
CASCADE envolveu 228 pacientes reanimados de
MSC que foram randomizados para tratamento em-
pirico com amiodarona ou drogas da classe | orien-
tadas por EEF ou Holter 24h'?, Em seguimento de
6 anos, a sobrevida livre de eventos (morte cardiaca
ou TV) foi de 41% no grupo amiodarona versus 20%
no grupo da terapia convencional. No entanto, a
falta de grupo placebo ndo permite concluir se os
resultados decorreram de beneficio do uso da
amiodarona ou dos riscos associados as outras dro-
gas antiarritmicas.
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A introducdo do CDI, entretanto, foi considerada
o principal avanco para a preveng¢do secundaria da
MSC. Seus beneficios, na ultima década, foram ava-
liados em uma série de ensaios clinicos randomizados.

O estudo AVID comparou o0 uso de terapia an-
tiarritmica (amiodarona ou sotalol) versus CDI em
1.016 pacientes reanimados de MSC por TV/FV, com
TV associada a sincope ou instabilidade hemodinamica
e FEVE < 40%'%. A sobrevida foi significativamente
maior no grupo CDI em 1 ano (89,3% versus 82,3%),
2 anos (81,6% versus 74,7%) e 3 anos (75,4% e
64,1%; P<0,02). A principal critica a este estudo refere-
se ao maior numero de pacientes em uso de beta-
blogqueador no grupo CDI em relagdo ao grupo tera-
pia antiarritmica. Em andlise posterior dos resulta-
dos do estudo, observou-se que o beneficio da uti-
lizagdo do CDI ocorreu principalmente nos pacien-
tes com FE mais baixa'®. Nos pacientes com FEVE
> 35%, ndo houve diferenca de sobrevida estatisti-
camente significativa. Nos pacientes com FEVE en-
tre 20 e 34%, a sobrevida em 1 ano foi de 89.6%
versus 79,8% e em 2 anos de 82,5% versus 71.8%
(P<0,05). Nos pacientes com FEVE < 20%, a sobrevida
em 1 ano foi de 82,4% versus 73% e, em 2 anos
71,6% versus 63,8%. Neste grupo, entretanto ndo
ocorreu diferenga significante.

O estudo CIDS avaliou o uso de amiodarona
versus CDI em 659 pacientes com FV documentada,
MSC recuperada, TV associada a sincope, TV > 150
bpm/min com pré-sincope ou angina e FEVE < 35%
ou sincope associada a TV indutivel ou com episo6-
dio de TV espontanea documentada!?®. A mortalida-
de total apos seguimento médio de 4 anos foi de
27% no grupo CDI e 33% no grupo amiodarona,
sendo que esta diferenca ndo foi significante. Em
analise subsequente, foi demonstrado que em paci-
entes com dois dos seguintes critérios: FEVE < 35%,
CF lll ou IV e idade > 70 anos o implante do CDI era
superior'?”. Ap6s acompanhamento médio de 5,6+2,6
anos, a mortalidade foi de 47% no grupo amiodarona
comparada a 27% no grupo CDI (P=0,002)%.

O estudo CASH incluiu 349 pacientes reanima-
dos de MSC que foram randomizados para tratamento
com propafenona, amiodarona, metoprolol ou im-
plante de CDI**°. O tratamento com propafenona foi
suspenso ap0s uma andlise interina verificar um
aumento de mortalidade em comparacdo aos pa-
cientes com CDI. Ap6s seguimento médio de 2 anos,
a mortalidade total foi de 12,1% no grupo CDI versus
19,6% nos grupos amiodarona e metoprolol combi-
nados, sendo que a diferenca igualmente nao foi
significante.

A metanalise que avaliou conjuntamente os resul-
tados destes 3 estudos, demonstrou 50% de redu-
¢éo relativa na mortalidade arritmica (P<0,0001) e
28% na mortalidade total entre os pacientes com CDI

em comparagdo aos que receberam tratamento
antiarritmico, com NNT = 29 (P<0,00006)*°. O bene-
ficio foi maior em pacientes com FEVE < 35% e
considerando seguimento de 6 anos, pacientes com
CDI tiveram aumento de sobrevida de 4,4 meses.

O estudo MAVERIC comparou terapia guiada por
EEF (antiarritmicos, CDI) versus amiodarona empirica
em pacientes com TV sustentada (TVS) ou MS recu-
perada®®l. Os resultados demostraram reducédo de
mortalidade no grupo de pacientes sob uso de CDI.
A realizacdo de EEF ndo demonstrou vantagem.

Os resultados destes estudos permitem afirmar
gue o CDI é o tratamento mais eficaz para a preven-
¢do secundaria de MSC. Entretanto, a utilizacao deste
importante avancgo tecnoldgico estd associada a au-
mento de custos econdmicos que ndo pode ser des-
considerado.

Estudos de custo-efetividade buscaram avaliar o
custo desta intervengdo em relacdo aos seus bene-
ficios. Na analise do estudo AVID, o implante do CDI
teve um custo de US$ 66.677 por ano de vida sal-
vo®2, No estudo CIDS, a andlise de custo efetividade
foi realizada levando-se em conta a presenca de 3
fatores prognosticos: FEVE < 35%, idade >70 anos
e NYHA [11*33, O custo por ano de vida salva no grupo
de pacientes que apresentava 2 ou mais destes fatores
foi de US$ 65.195. Portanto, nos pacientes que apre-
sentavam menos de 2 destes fatores, o custo foi de
US$ 916.659. Nd@o ha estudos brasileiros avaliando
custo efetividade da terapia com CDI.

Recomendagbes para Implante de CDI na Preven-
cdo Secundaria de MSC em pacientes com cardio-
patia estrutural

Classe |

1.Parada cardiaca por TV/FV de causa nao-
reversivel, com FE < 35% e expectativa de
vida de pelo menos 1 ano (NE A);

2.TVS espontanea com comprometimento
hemodinamico ou sincope, de causa néo
reversivel com FE < 35% e expectativa de
vida de pelo menos 1 ano (NE A).

Classe lla

1.Sobreviventes de Parada Cardiaca, por TV/IFV
de causa nao reversivel, com FE > 35% e ex-
pectativa de vida de pelo menos 1 ano (NE B);

2.Pacientes com TVS espontanea, de causa
ndo reversivel, com FE > 35%, refrataria a
outras terapéuticas e expectativa de vida de
pelo menos 1 ano (NE B);

3.Pacientes com sincope de origem indetermi-
nada com inducao de TVS hemodinamicamen-
te instavel e expectativa de vida de pelo menos
1 ano (NE B).
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Classe Il

1.TV incessante (NE C)
¢) Implante de CDI em Situagdes Especiais

1) TAQUICARDIA VENTRICULAR POLIMORFICA
CATECOLAMINERGICA (TVPC)

A TVPC é uma sindrome clinica transmitida sob
forma autosémica dominante ou autosémica recessiva,
caracterizada pela ocorréncia de TV polimorfica
induzida por circunstancias que aumentam os niveis
plasmaticos de catecolaminas, tais como os esforgos
ou emocdes, na presenca de intervalo QT normal**
17 A MSC é um desfecho final freqliente em indivi-
duos néo tratados, sendo considerados de alto risco
0s sobreviventes de parada cardiaca por TV/FV, ou
pacientes que evoluem com TV ou sincope a despei-
to do uso de betabloqueador em dose maxima tole-
rada, condicdes em que o implante de CDI é reco-
mendavel’**1%, E importante destacar que o implan-
te de CDI ndo dispensa o uso continuo de betablo-
queador. Este pode evitar terapias de choque repe-
titivas por TV recorrente que tendem a se perpetuar
por hiperatividade adrenérgica causado pelo descon-
forto do préprio choque.

Recomendacébes para Implante de CDI em pacientes
com TVPC

Classe |

1.Pacientes com TVPC, sobreviventes de para-
da cardiaca, com expectativa de vida de pelo
menos 1 ano (NE C),

Classe lla

1.Pacientes com TVPC que evoluem com sin-
cope ou TVS, apesar do uso de betabloqueador
em dose maxima tolerada e expectativa de
vida de pelo menos 1 ano (NE C);

2.Pacientes com TVPC que apresentem contra-
indicagcdo para o uso de betabloqueador e ex-
pectativa de vida de pelo menos 1 ano (NE C);

Classe Il

1.Pacientes com TVPC assintomatica que apre-
sentem boa resposta ao tratamento com be-
tabloqueador (NE C).

2) SINDROME DE QT LONGO CONGENITO

A sindrome de QT longo congénito (SQTLc) é
uma doenga hereditaria, caracterizada por repolari-
zagdo ventricular prolongada, decorrente de anoma-
lias nos canais ibnicos dos miécitos cardiacos, que
provocam TV polimérfica. As manifestacdes clinicas
mais comuns sdo palpitagfes, sincope e MSC, de-
sencadeadas por situacdes de estresse emocional
ou fisico, ou mesmo na auséncia de fatores desen-
cadeantes®. Duas formas de hereditariedade s&o
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observadas: autosdmica dominante, a chamada sin-
drome de Romano-Ward'*%4! e autossoémica recessiva,
denominada sindrome de Jervell e Lange-Nielsen,
associada a surdez neural congénita'#?. Até o presente,
mutacdes em 8 genes foram identificadas, resultan-
do em diversos subtipos da sindrome, as chamadas
LQT1, LQT2, LQT3, LQT4, LQTS5, LQT6, LQT7, LQTS,
JLN1 e JLN243-149,

A maior preocupagdo gerada pelo diagndstico
da SQTLc é o alto risco de MSC. Sobreviventes de
parada cardiaca tém um risco 13 vezes maior de
experimentar um novo episédio fatal, quando com-
parados aos pacientes com doenca que nunca fo-
ram vitimas de um evento deste tipo'*®. Outros fato-
res de risco para ocorréncia de eventos fatais ou
potencialmente fatais incluem intervalo QTc maior
que 500ms, o diagnoéstico da sindrome de Jervell e
Lange-Nielsen, o diagnéstico de LQT1 e LQT2 na
presenca de intervalo QTc maior que 500ms e LQT3
independentemente da duragdo do intervalo QT
De modo analogo aquilo que é recomendado na
taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminérgica,
o implante de um CDI n&o pressupde a interrupgao
de uso dos betabloqueadores, farmacos fundamen-
tais no tratamento da sindrome. Um dado que sem-
pre deve ser levado em conta, contudo, é que o tipo
de sensibilidade a estes farmacos estd intimamente
relacionado a forma genética da doenca. Nos tipos
LQT2 e LQT3 o grau de protecdo conferido pelos
betabloquadores é incompleto, diferentemente da-
quilo que ocorre no tipo LQT1 onde estas drogas
sdo extremamente efetivas.

Recomendacbes para Implante de CDI em pacientes
com SQTLc

Classe |

1.Pacientes com SQTLc, sobreviventes de pa-
rada cardiaca e expectativa de vida de pelo
menos 1 ano (NE A).

Classe lla

1.Pacientes com SQTLc que evoluem com sin-
cope ou TVS, apesar do uso de betabloqueador
em dose méaxima tolerada e expectativa de
vida de pelo menos 1 ano. (NE B);

2.Pacientes com SQTLc que apresentem contra-
indicacdo para o uso de betabloqueador e expec-
tativa de vida de pelo menos 1 ano (NE C).

Classe Ilb

1.Pacientes com SQTLc do tipo LQT2 ou LQT3
e expectativa de vida de pelo menos 1 ano
(NE C).

Classe Il

1.Pacientes assintomaticos sem diagndstico es-
pecifico por andlise genética (NE C)



Sociedade Brasileira de Arritmias Cardiacas - Sobrac/SBC e Departamento de Estimulac@o Cardiaca Artificial - Deca/SBCCV.
Diretrizes brasileiras de Dispositivos Cardiacos Eletronicos Implantaveis (DCEI) - Parte Ill. Relampa 2008; 21(3): 189-203.

3) SINDROME DE BRUGADA (SB)

Trata-se de uma sindrome caracterizada por pa-
drdo de bloqueio de ramo direito com elevacdo do
segmento ST em sela ou cbncavo nas derivagdes
eletrocardiogréficas precordiais direitas (V1-V3) e uma
predisposi¢do para arritmias ventriculares e MSC?®2,
O padréo do ECG, em alguns casos so6 € visivel ap6s
a administracdo de drogas bloqueadoras dos canais
de sddio (usualmente Procainamida, Flecainamida
ou Ajmalina)®®®. A doenca, que tem um padrdo de
transmissdo hereditaria autosémica dominante, afe-
ta predominantemente homens (90%), é causada por
mutacdo do gene SCN5A™* que codifica os canais
de sodio e se manifesta principalmente na terceira e
quarta décadas de vida por meio de sincopes e
MSC. Os eventos clinicos também podem ocorrer em
neonatos ou criangas e a febre € um importante fator
predisponente®*1%8. A quinidina e a hidroquinidina
tém apresentado resultados satisfatérios no trata-
mento farmacologico da SB%1%. A despeito dos
resultados encorajadores com farmacoterapia, ndo
existem evidéncias suficientes para recomenda-la
isoladamente.

O Implante de CDI permanece sendo o Unico
tratamento efetivo estabelecido para SB. Nesses
pacientes, entretanto, antiarritmicos e ablag@o por
cateter podem ter papel coadjuvante importante,
na presenca de choques apropriados recorren-
testt?,

Recomendacglbes para Implante de CDI em pacientes
com SB

Classe |

1.Pacientes com SB, sobreviventes de parada
cardiaca e expectativa de vida de pelo me-
nos 1 ano. (NE C)

Classe lla

1.Pacientes com SB e alteracgdes eletrocardio-
gréficas espontaneas, sincope e expectativa
de vida de pelo menos 1 ano (NE C).

2.Pacientes com SB e documentagdo de TVS
espontanea que ndo provocou parada cardia-
ca e expectativa de vida de pelo menos 1
ano (NE C).

Classe Ilb

1.Pacientes com SB e alteracdes eletrocardio-
gréficas induzidas por farmacos, sincope de
origem indeterminada e expectativa de vida
de pelo menos 1 ano (NE C).

Classe Il

1.Pacientes com SB assintomaticos e sem fato-
res de risco documentados (N C).

4) CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA (CMH)

E uma doenca determinada geneticamente, ca-
racterizada pela presenca em graus variaveis de
hipertrofia ventricular esquerda assimétrica podendo
levar & IC diastdlica, obstru¢do da via de saida do
VE, arritmias atriais e ventriculares e MSC. A maioria
dos pacientes € assintoméatica e a MSC ndo rara-
mente é a primeira manifestacdo da doenga!®?1. A
presenca de hipertrofia ventricular esquerda assimé-
trica ou hipertrofia que ndo pode ser adequadamen-
te explicada pela presenga ou grau de hipertensédo
arterial sistémica deve alertar o cardiologista para
o diagnéstico desta doenca, especialmente quan-
do ha histéria familiar de MSC. Os primeiros estu-
dos que visaram avaliar a histéria natural da doenca
indicaram uma elevada incidéncia de MSC, atin-
gindo algo em torno de 6% ao ano!®’. Estes resul-
tados de fato superestimaram a importancia do
problema, visto que foram obtidos de estudos con-
duzidos em populacdes especificas de pacientes,
recrutados de centros de assisténcia terciaria. Es-
tudos baseados na comunidade indicam na verda-
de, uma incidéncia de MSC mais modesta, em
torno de 1% ao ano'819,

Um dos maiores problemas na CMH é a identi-
ficacdo de individuos de risco elevado para MSC,
condicdo em que o implante de CDI é recomenda-
vel. Em 2003 um consenso de especialistas definiu
com base em minucioso levantamento de dados
publicados na literatura sobre o tema, uma série de
fatores de risco, que foram agrupados em duas cate-
gorias de acordo com a sua importancia’” (tabela 1).
A presenca de um ou mais “fatores de risco maior”
identifica alto risco para MSC. A categoria de “fato-
res de risco possiveis em pacientes individualiza-
dos”, contém os elementos coadjuvantes para toma-
da de decisdo terapéutica.

Em julho de 2007 foram publicados os achados
de um registro multicéntrico de 506 pacientes com
CMH submetidos a implante de CDI. Foi avaliada a
importancia dos seguintes fatores de risco para a
ocorréncia de terapias apropriadas?™:

a)PC prévia TV/FV (prevencdo secundaria);

b)Os 4 fatores de risco para prevengdo prima-
ria foram

e histéria de MSC prematura em 1 ou mais
parentes de 1° grau ou com idade acima de
50 anos;

e Hipertrofia ventricular expressiva (espessura
de parede maxima >30 mm);

¢ pelo menos 1 episédio de TVNS com FC
>120 bpm, ao Holter 24 h,

e sincope inexplicada, afastada origem neuro-
cardiogénica.

Observou-se incidéncia anual de 10,6% de inter-

vengdes apropriadas do CDI para prevencgado secunda-
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ria (probabilidade cumulativa em 5 anos de 39%) e
3,6% para prevencgdo primaria (probabilidade cumu-
lativa em 5 anos de 17%). A probabilidade de tera-
pias apropriadas para prevencdo primaria foi similar
nos pacientes com 1, 2, 3 ou mais fatores de risco,
levando a conclusdo de que a presenca de um Unico
marcador pode justificar implante de CDI.

Marcadores de risco baseados na anélise ge-
nética e nos resultados da estimulacao ventricular
programada, ao EEF, ndo s&o incluidos entre os
fatores de risco maior. Apesar da genotipagem ser
importante e promissora ferramenta diagnéstical’z’4,
0s conhecimentos acumulados até o momento ain-
da ndo sdo suficientes para permitir sua inclusédo
rotineira na estratificagcdo de risco da CMH. Ade-
mais, os resultados contraditérios obtidos por estu-
dos que avaliaram o papel do EEF na estratificacdo
de risco para MSC n&o conferem confiabilidade ao
examel75-177_

Recomendacbes para Implante de CDI em pacientes
com CMH

Classe |

1.Pacientes com CMH que tenham apresenta-
do TV/FV sustentada de causa néo reversivel
e expectativa de vida de pelo menos 1 ano
(NE B).

Classe lla

1.Pacientes com CMH que apresentem 1 ou
mais fatores de risco maiores para MSC (ta-
bela 1) e expectativa de vida de pelo menos
1 ano (NE C)

Classe Il

1. Pacientes com CMH sem fatores de risco (NE C)

5) CARDIOMIOPATIA ARRITMOGENICA DE
VENTRICULO DIREITO (CAVD)

A CAVD é uma doenca caracterizada, do ponto
de vista anatomopatoldgico, por substituicdo fibro-

TABELA1
FATORES DE RISCO PARA MSC EM PACIENTES COM CMH

Fatores de Risco Maior

Fatores de Risco Possiveis em
Pacientes Individualizados

Prevencéo Secundaria

« Parada cardiaca (TV ou FV)

Prevencdo Priméria FA

* TVS espontanea Obstrugdo de
* Histéria familiar de MS via de saida
em jovens

« Sincope inexplicada

» Espessura de parede > 30mm
* TV ndo sustentada

Mutagdo de alto risco
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gordurosa do miocardio ventricular direito, podendo
também afetar o ventricular esquerdo. As manifesta-
¢Oes clinicas mais comuns sdo: arritmia ventricular,
IC direita e MSC', Tipicamente a CAVD acomete
adultos jovens, particularmente do sexo masculino.
Os eventos arritmicos mais freqiientes sao EV, TVNS
e TVS que apresentam padrdo eletrocardiogréafico
de BRE. A MSC pode ser a primeira manifestacdo da
doenca e costuma estar relacionada ao estresse fi-
sico ou emocional*”. Em um estudo italiano, a CAVD
foi responsavel por 25% das MSC em atletas®®. O
grau de acometimento ventricular é variavel, tornan-
do o seu diagnéstico muitas vezes desafiador. Por
isso, foi criada em 1994 uma forca tarefa que esta-
beleceu critérios de estratificacdo e escore de risco
para MSC*®. Embora considerados limitados, sao
reconhecidos como fatores de risco: dilatacdo ventri-
cular direita, anormalidades de repolarizacdo nas
derivacdes precordiais, envolvimento de VE, historia
familiar de MSC em 1 ou mais membros da familia,
sincope de origem indeterminada e identificacao
especifica na genotipagem?82186,

Recomendacgbes para Implante de CDI em pacientes
com CAVD

Classe |

1.Pacientes com CAVD que tenham apresenta-
do TV/FV sustentada de causa ndo reversivel
e com expectativa de vida de pelo menos 1
ano (NE B)

Classe lla

1.Pacientes com CAVD com doenca extensa,
incluindo envolvimento do VE, associada a
historia familiar de MSC em 1 ou mais mem-
bros, ou sincope de origem nado determinada
e com expectativa de vida de pelo menos 1
ano (NE C)

Classe Il

1.Pacientes com CAVD assintomaticos, sem fa-
tores de risco (NE C)

B. RESSINCRONIZADOR CARDIACO (RC)

O tratamento atual da Sindrome da IC esta dire-
cionado a interferéncia sobre os mecanismos neuro-
hormonais que perpetuam e agravam, ao longo do
tempo, essa sindrome. Além de cuidados relaciona-
dos aos habitos de vida, especialmente dietéticos,
varios medicamentos tém a propriedade de interferir
favoravelmente no curso natural da doenga e aumen-
tar a longevidade de seus portadores. Inibidores da
enzima conversora da angiotensina (iIECA), bloquea-
dores dos receptores da angiotensina (BRA), bloquea-
dores da aldosterona e B-bloqueadores proporciona-
ram novas perspectivas de vida a estes pacientes'®.
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Além disto, casos refratarios a terapéutica clini-
ca podem se beneficiar de procedimentos interven-
cionais ndo-farmacoldgicos. Neste sentido, o transplan-
te cardiaco ortotopico € considerado o padrdo-ouro
de tratamento. Entretanto, ainda hoje beneficia pe-
queno numero de individuos, por sua dependéncia
de doadores compativeis.

Outros procedimentos, tais como cardiomioplastia
e ventriculectomia, ndo demonstraram eficacia susten-
tada, em longo prazo; ndo modificaram ou até piora-
ram as taxas de mortalidade.

Por outro lado, em alguns pacientes a aborda-
gem cirargica, por meio de revascularizagdo miocar-
dica e troca ou plastia da valva mitral, pode corrigir
problemas anatomo-funcionais e proporcionar au-
mento de sobrevida.

Alem dessas alternativas para uma populagéo
especifica, a ECA surgiu como tratamento Gtil na
melhora da qualidade de vida e reducao da mortali-
dade.

A ECA foi introduzida como alternativa terapéu-
tica da IC, a partir da publicagdo de estudos com
portadores de marcapasso submetidos a otimizagao
de intervalo AV, ao acionamento dos sensores de res-
posta de freqiiéncia e a estimulagdo em pontos es-
pecificos do ventriculo direito, principalmente no septo
interventricular (Hochleitner 1990, Bakker 1994). Para
pacientes com disfuncdo ventricular grave, estagios
de IC avangados, refratarios ao tratamento medica-
mentoso convencional, recentemente foi introduzida
a Terapia de Ressincronizagdo Cardiaca (TRC).

TRC é uma modalidade da ECA que tem o pro-
posito de corrigir disfuncdes eletromecanicas em pa-
cientes com IC avangada, por meio do implante de
DCEI: ressincronizador cardiaco (RC) associado ou
ndo ao CDI %, Essa alternativa terapéutica surgiu a
partir da observagdo de que a presenca de BRE
poderia proporcionar dissincronismo intra e inter-
ventricular e consequentemente comprometimento fun-
cional do miocardio®®.

O Doppler tecidual (TDI) é considerado atual-
mente o método de imagem mais adequado para
documentar ndo somente a presenga do dissincro-
nismo ventricular como também os locais de maior
retardo contratil***%t, Recentemente, foram agrega-
dos com muito éxito outros modelos dessa avalia-
¢do, através da RNM.

O BRE provoca retardo na ativagdo do VE em
relacdo ao direito e, conseqiientemente, abertura e
fechamento tardios da valva aortica em relacdo a
mitral. O movimento septal anormal conseqiiente a
dissincronia interventricular, observado na maioria
dos casos de BRE, resulta em: gradiente de presséo
anormal entre os ventriculos, aumento do diametro

ventricular e reducdo da FEVE. Estima-se, entretan-
to, que mesmo em pacientes sem BRE e IC, a preva-
Iéncia de dissincronia intraventricular seja elevada
(27 a 53%)19219%,

A TRC foi introduzida com a proposta de recuperar
essas disfungbes eletromecénicas, por meio da ECA.
Trata-se de procedimento invasivo que consiste no
implante de um cabo-eletrodo na parede lateral do
VE, adicional a técnica convencional utilizada para
marcapasso atrioventricular (AD+VD). A TRC é, por-
tanto, a estimulagdo atrio-biventricular que represen-
ta uma alternativa terapéutica aos pacientes com IC
avancada. Sua base fisiopatologica € o remodela-
mento reverso do VE e suas diretas implicacdes tais
como a reducgdo da insuficiéncia mitral, melhora do
controle autondmico cardiovascular e periférico as-
sim como dos fatores neuro-humorais.

Os primeiros ensaios clinicos a respeito da TRC
consistiram em anélise observacional de variaveis
clinicas, em pequena escala, em curto prazo de se-
guimento'®+1%, Em seguida, surgiram ensaios rando-
mizados, em maior escala, que incluiram a analise
de varidveis funcionais, mas ainda em curto prazo
de seguimento. Os achados globais desses estudos
demonstraram que a TRC proporciona redugado sig-
nificativa da CF, melhora da qualidade de vida (QoL),
assim como incremento da distancia percorrida em
6 min e do VO2 pico.

A seguir, foram publicados estudos clinicos ran-
domizados, de larga escala, COMPANION® e CARE-
HF7, cujos desfechos foram mortalidade total e taxa
de hospitalizacdo. Os achados desses estudos de-
monstraram o0 aumento de sobrevida proporcionado
pela TRC; o COMPANION!!® demonstrou inclusive os
beneficios do CDI como terapia coadjuvante.

A tabela 2 inclui as caracteristicas dos principais
estudos sobre TRC e seus achados relevados.

Recente metandlise, publicada no final de 2006,
criteriosamente avaliou os achados dos principais
estudos relacionados a TRC desde 200322, Foram
incluidos 8 grandes ensaios com 3380 pacientes;
em seguimento médio de 29,4 meses foram obser-
vados 524 0bitost?0:197:198.200.201.203-205  Somente 0s 2
maiores estudos (COMPANION?® e CARE-HF*") sele-
cionaram cerca de 2400 pacientes em varios centros
(128 nos Estados Unidos e 82 na Europa). Os acha-
dos da metandlise revelaram que a TRC proporcionou
reducdo marcante da mortalidade (OR:0.72, 95% e
IC 0.59 a 0.88), assim como da taxa de hospitalizagbes
por IC, (OR: 0.55, 95%, IC 0.44 a 0.68). Todos demons-
traram melhora significativa da qualidade de vida (3
a 6 meses), apesar da heterogeneidade dos critérios
de tempo de avaliagdo. O NNT foi estimado em 11,
ou seja, é necessario implantar 11 dispositivos para
salvar 1 vidaem 2,5 anos. Entretanto, se extrapolarmos
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para o periodo médio de longevidade do RC (6 anos),
sera necessario implantar 5 dispositivos para evitar
1 o6bito.

Publicacdes recentes demonstraram também que
a TRC pode ser Util para pacientes com IC CF Il ou
IV e BAV avancado com indicagdo de ECAZ206:207,

Para usuérios cronicos de marcapasso conven-
cional que evoluem com IC avancada a TRC parece
ser igualmente benéfica?°820®

Com casuistica especifica de portadores de FA,
alguns ensaios clinicos também demonstraram a van-
tagem da TRC?%,

A discussédo atual a respeito da TRC refere-se a
associacdo com CDI, fundamentada na alta prevaléncia
de TV/FV observada nessa populagdo. De fato, os
estudos SCD-HeFT** e DEFINITE™’, demonstraram
aumento de sobrevida proporcionada pelo CDI, em
pacientes com perfil clinico semelhante aos candi-
datos & TRC.

O primeiro estudo a avaliar essa tematica espe-
cifica foi 0 CONTAK-CD**® multicéntrico, randomizado,
duplo-cego com 581 pacientes, dentre os quais 67%
estavam em CF ICC IIl ou IV. Em seguimento médio
de 4,5 anos, ocorreu reducao de 23% da mortalida-
de comparada ao grupo controle (TRC desativada).
Entretanto, os achados do estudo COMPANION%,
constituem a maior evidencia de prevengdo primaria
de MSC na TRC: por efeito do CDI foi demonstrada
evidente reducdo adicional da mortalidade total.

A questao polémica sobre a associacdo de RC
ao CDI envolve a custo-efetividade do procedimento
e a politica de saude publica regional. Considera-

mos, portanto, que sera necessario aguardar os resul-
tados de novos estudos, preferencialmente com ca-
suistica estratificada para o risco de MSC, para a
decisdo de inclusdo dessa modalidade terapéutica
em nossas diretrizes.

Recomendacbes para implante de Ressincronizador
Cardiaco

Classe |

1.Pacientes com FE < 35%, ritmo sinusal, IC
com CF Ill ou IV, apesar de tratamento
farmacoldgico otimizado e com QRS > 150ms
(NE A)

2.Pacientes com FE < 35%, ritmo sinusal, IC
com CF Ill ou IV, apesar de tratamento farma-
colégico otimizado, com QRS de 120 a 150ms
e comprovagdo de dissincronismo por méto-
do de imagem - (NE A).

Classe lla

1.Pacientes com IC em CF Ill ou IV, sob tra-
tamento medicamentoso otimizado, com FE
< 35%, dependentes de marcapasso conven-
cional, quando a duracdo do QRS for supe-
rior a 150ms ou quando houver dissincronismo
documentado por método de imagem (NE B).

2.Pacientes com FE < 35%, com FA permanen-
te, IC com CF Ill ou IV, apesar de tratamento
farmacoldgico otimizado e com QRS > 150ms
(NE C).

3.Pacientes com FE < 35%, FA permanente, IC
com CF Ill ou IV apesar de tratamento farma-
cologico otimizado e com QRS de 120 a
150ms com comprovagdo de dissincronismo
por método de imagem (NE C).

TABELA 2
CARACTERISTICAS DOS PRINCIPAIS ENSAIOS CLINICOS SOBRE TRC
ESTUDO CRITERIOS GRUPOS DESFECHOS N
MIRACLE?™® CF 1lI/IVDdVE >55m Randomizado Qol, CF, 532
FE <35% QRS> 130 Biventricular x néo teste 6 min
PATH-CH* CF Il - IV Biventricular x n&o, com crossover-cronico P. pulso aértico-agudo 27
QRS> 120 P pulso - biventricular x ndo- teste agudo Qol, CF, teste 6 min- cronico
MUSTIC*® CF Il QRS> 150 Biventricular x nao, Qol, CF, teste 6 min 67
FE < 35% DdVE > 60 com crossover Hospitalizacdes
Teste 6 min< 450 m VO2 max
InSync 1112 CF 1lI/IV QRS> 130 Biventricular com intervalo Qol, CF, teste 6 min 264
FE < 35% DdVE > 60 VV 6timo x ndo, com crossover
Contak-CD?* CF 1V QRS> 130 Biventricular com intervalo Qol, CF, teste 6 min 581
FE < 35% DdVE > 60 VV 6timo x ndo com crossover
COMPANION?® CF 1lI/IV QRS> 130 Tratamento medicamentoso 6timo Mortalidade combinada com 1520
FE < 35% DdVE > 60 (TMO) x TMO + biventricular x internagdo por IC
TMO + biventricular + CDI descompensada ou utilizagao
de droga vasoativa
CARE-HF*" CF 1I/IVQRS> 150 ou > 120 Biventricular x nao, Mortalidade, Qol, variaveis Eco, 813

com Eco FE < 35%
DdVE > 60

com crossover

avaliacdo neuro-humoral
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Classe Ilb

1.Pacientes com FE < 35%, ritmo sinusal, IC
com CF Ill ou IV apesar de tratamento farma-
colégico otimizado e com QRS < 120ms com
comprovacgdo de dissincronismo por método
de imagem (NE C).

2.Pacientes com indicacao de marcapasso quan-

do a estimulagdo ventricular é imprescindi-
vel, FE < 35% e IC CF lll ou IV (NE C).

Classe Il

1.Pacientes com cardiomiopatia dilatada e IC sob
tratamento farmacolégico nédo otimizado ou com
boa resposta terapéutica, independentemente
da presenca de disturbio de conducéo (NE A).
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ABSTRACT: There is little knowledge about the use of cardiac stimulation in special situations
(heart failure, malignant arrhythmias) because of its recent diffusion in the multi-site stimulation in dilated
cardiomyopathies and in the prevention of sudden death by tachyarrhythmias. The proposal for
references of its use is fundamentally important as evidences of its positive impacts in the survival and
in the life quality of patients with severe clinical history are piling up in the literature. The stimulation
with implantable cardioverter- defibrillator (ICD) and cardiac resynchronizer (CR) demands more
knowledge about the patients from the specialist, which involves details of their clinical history and
additional exams. The use of sophisticated implantable devices involves financial costs that impacts
in the health system. Its precise indication and the adequate adjustment of its parameters in the post-
operative can set aside the competent professionals of today, when the generalist medicine prevails.

DESCRIPTORS: implantable cardioverter-defibrillator, cardiac resynchronizer, sudden death,

tachyarrhrythmias, heart failure.
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