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Diagndstico Diferencial



® O ®
Aumento da massa ventricular e da
espessura (>13mm) global ou segmentar do
Ventriculo Esquerdo (VE) e do Ventriculo
o

Direito (VD)M-

Hipertrofia | N
. Ecocardiograma Transtoracico
Ve nt Ficu |a r Método de primeira linha na avaliacéo e

diagnosticol.

1. Ventura Ribeiro Bruscky L et al. Diagnostico Diferencial Das Cardiomiopatias Que Cursam Com Hipertrofia Ventricular. Rev da Soc Cardiol do Estado Sdo Paulo. 2021



Hipertrofia Ventricular
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{ Cardiomiopatia Hipertrofica ]
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o [ Doenca de Fabry ]




O 2 Patologias com
« Hipertrofia Ventricular

Outras

Cardiopatia
Hipertensiva

Cardiomiopatia
Hipertrofica

Doenca de
Fabry




Cardiopatia Hipertensiva

De acordo com a ESC e a ESH
PAS = 140 mmHg e/ou valores de PAD 2 90 mmHg?

+ Patologia resultante de iy Systolic (mmig) Diastolic (memHg)
alteriac;oes nas cavidades " s w %
cardiacas, nomeadamente

o o Mormal 120-129 andfor BO-84
hipertrofia do VE,
~ High normal 130-139% andfor 85-89
provocadas pela elevacao da
~ 112 Grade 1 hypertension 140-159 andlor 90-99
pressao a rterial
Grade 2 hypertension 160-179 andfor 100-10%

° E uma Comp|ica<;éo comum Grade 3 hypertension =180 andfor =110

d a h | pe rte nsé O arte rla |2 lsolated systolic hypertension” =140 and =90
Idade de manifestagdo: Adulto jovem/> 60 anos

@ Prevaléncia2 1:3 Sintomatologia: Retinopatia hipertensiva, Sinais de IC, Nefropatia

© hipertensiva

Heranc¢a Genética: Com perfil genético

2. Tackling G et al. Hypertensive Heart Disease. StatPearls. 2022
3. Guidelines. 2018 ESC-ESH Guidelines for the Management of Arterial Hypertension. 2018



Cardiopatia Hipertensiva - Fisiopatologia

Aumento da pressao Sobrecarga mecanica#
arterial“

5

Mecanismos adaptativos*

4. Afonso LC et al. Echocardiography in Hypertrophic Cardiomyopathy. The Role of Conventional and Emerging Technologies. JACC Cardiovasc Imaging. 2008
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Cardiomiopatia Hipertrofica

« Patologia caracterizada por hipertrofia
acentuada do VE, na auséncia de outra
patologia cardiaca ou sistémica capaz de
produzir aumento da espessura das paredes?

« Em 25% dos casos a hipertrofia é obstrutiva

:é. Figura.1. Histologia do Musculo Cardiaco

Idade de manifestagdo: Intrauterina até 4°/5° década
Prevalénciaa5: 1:500 Sintomatologia: Dispneia; Angina; Sincope

Heranga Genética: Autossémica Dominante

5. Bartnik M et al. Recomendagdes de Bolso da ESC - Miocardiopatia Hipertrofica. 2007



Hipertréfica - Fisiopatologia

Hipertrofia Ventricular4

4. Afonso LC et al. Echocardiography in Hypertrophic Cardiomyopathy. The Role of Conventional and Emerging Technologies. JACC Cardiovasc Imaging. 2008
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Ariloiclose
+ Cardiomiopatia infiltrativa® .
.~ . . . De cadeia leve
* Deposicao de fibrilhas amiloides no (AL)S?
intersticio cardiaco®
Amiloidose
Cardiaca
. . . Hereditaria
« Existemm mais de 30 proteinas que
podem sofrer transformacdes Transterrina
moleculares andémalas, formando as (ATTR)®? Wild-type
fibrilhas de amiloides”
Idade de manifestacgdo: > 60 anos
AT T Sintomatologia: Disautonomia; Sincope; Palpitacdes
@ Prevaléncia” 11800 Heranga Genética: ATTR — autossémica dominante

6. Garcia-Pavia P et al. Diagnosis and treatment of cardiac amyloidosis: A position statement of the ESC Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases. 2021
7. Bustamante JG et al. Amyloidosis. StatPearls. 2022



Amiloidose ATTR - Transtirretina
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Figura 2: Mecanismos fisiopatoldgicos da Amiloidose



Doenca de Fabry

Disturbio raro e hereditario,
pertencente ao grupo das doencas
lisossomais de sobrecargal®?).

Transmitida de modo recessivo através
do cromossoma X (89,

@ Prevaléncia: 1:17,000

1. Ventura Ribeiro Bruscky L et al. Diagnostico Diferencial Das Cardiomiopatias Que Cursam Com Hipertrofia Ventricular. Rev da Soc Cardiol do Estado Sdo Paulo. 2021
8. Azevedo O et al. Fabry disease and the heart: A comprehensive review. 2021
9. Tower-Rade et al. Multimodality imaging assessment of Fabry disease. 2019

Gastroparesia

Manifestagdes
Clinicas!

Insuficiéncia Morte subita

Cardiaca cardiaca

Idade de manifestagdo: predominantemente = 40 anos
Heranga Genética: autossdmica recessiva




Doenca de Fabry - Fisiopatologia

o Mutacao no gene GLA
ek s vy
$oa NOGLA .. .« . . s, .
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/ \ o
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10. Linhart A et al. Diagnosis and Management of Cardiac Manifestations in Anderson Fabry Disease and Glycogen Storage Diseases
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03 Diagnastico Diferencial
" Ecocardiograma Transtoracico




Ecocardiograma Transtoracico (ETT)

[ Cardiopatia Hipertensiva ]

Peak Systolic Strain




Ecocardiograma Transtoracico (ETT)

Figura 5: Strain de pico sistélico da CMH




Ecocardiograma Transtoracico (ETT)




Ecocardiograma Transtoracico (ETT)

ANT-SEPT

INF-LAT

Figura 7: Strain de pico sistélico na Doenga de Fabry
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04 Diagnadstico diferencial
) Eletrocardiograma




Eletrocardiograma (ECG)

Cardiopatia Hipertensiva Cardiomiopatia Hipertréfica

i A e R TR0, WA e : . | I I
1 Vi1 | l { i \ i { f I o .. I| 35 A o “-| o
I | | | | ! 1 | 3
RN §81 54 131 5w g Lm o e acemnazum R R e Eifsnii
n 2 il |
‘ B D I AN B N ', f . . : ; :
i c i .‘Iz, xl‘.ﬂ- '\ | L | & \ i Wt . .,/. .,""‘ AT i) I | 'I _-Ir. ] JIAsT L= '
i g, | i ak, , ‘I
| ]
[} i |
ERRR G EREREEa g rdadAd A A AN b e HBER HESS! BSRE
L i e | EEL G sl EaER s |EE iEE | e = - 3 . | | 2 £
| { ! | | | | | | 5 | | nr | ! " v
6 U 15 S O D A | OISR U (R NS P | i
avL
IR S R L I A
i e i G |
Al AN A Al AN AR Y e S | s | e e ’)_.1,_#_!‘_“‘7__“ 0| 6ol WO L . el rrk . e, __1, ._ = . T d
aVF vé . b T T M | | | | ¥ |
Alteragao discreta da repolarizagao ventricular Inversao das ondas T nas derivag¢des precordiais, inferiores e

laterais.



Eletrocardiograma (ECG)

Amiloidose Doenca de Fabry
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05 Exames Complementares
5 de Diagnadstico

Ressonancia magnética
« Cintigrafia

PET (Positron Emission Tomography)




Padrao do realce tardio na RNM

Cardiomiopatia hipertensiva § Cardiomiopatia hipertrofica Amiloidoss

Doenca de Fabry
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Figura 12: Importancia da Ressonancia magnética no diagndstico




———————————————————————

06 _Diagndstico Diferencial

Patologias com Hipertrofia Ventricular




Sintese

A o0 " o
HVE
HVE
SAM simétrica  Simétric
ETT e
_ AviE _— progressiva
simétrica = rain
ObétSr\L;Eac com Hipocinésia
Dilatag&o Ao sparing |inferolateral Cardiomiopatia
Folhetos VM HVE VE n3o Espessamento Hipertensiva
Espessados  assimétrica| dilatado inferolateral
- - Thegativa Carqlom|9patla
Alteracdo INVersao | progressao inferolateral Hipertréfica
ECG do ST onda T tardia BAV
Alta voltagem QRS Alta voltagem Baixa PQ curto Amiloidose
QRS voltagem Alta voltagem QRS
Sinais de IC Dispneia SI(}FEP —_— I(;I:T(]cied;ma'd Dolsnga de
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Sintomas Nefropatlg h|!oerten5|ya slieeige Palpitagges Disautonomia abry
Retinopatia hipertensiva Angina Disautonomia Angioqueratomas




Hipertrofia Ventricular

° Cardiopatia Hipertensiva

Cardiomiopatia Hipertrofica

Amiloidose

O [ Doencga de Fabry ]




Hipertrofia Ventricular

Cardiopatia Hipertensiva

Cardiomigatia Hdpertrofica
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Hipertrofia Ventricular

Adaptacoes fisioldgicas
no atleta

A N3io fica por aqui...




A Areter...

® A Hipertrofia Ventricular nao € exclusiva destas

quatro patologias;
® Existem outras condicdes que manifestam HVE;

—

Trabalho multidisciplinar
MCDT's = Diagndstico Diferencial
Anamnese
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