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Figura 13 Algoritmul de evaluare Tnhainte de initiere
si urmarirea pacientilor ce necesita medicamente
asociate cu prelungirea QT .....ccoecvveveereeriieeneenieerieenee s 43

Figura 14 Algoritmul de preventie si management
al aritmiilor ventriculare in infarctul miocardic cu
supradenivelare de ST.....ccoecveevciee e 49

Figura 15 Algoritmul de stratificare a riscului si preventie
primara a mortii subite cardiace la ceicu boala coronariana
cronicad si fractie de ejectieredusd........cccoeveeveercieriieeneennns 52

Figura 16 Algoritmul de management al tahicardiei
ventriculare monomorfe sustinute lapacientii
cu boald coronariand cronica

Figura 17 Algoritmul de management al pacientilor cu
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extrasistole ventriculare idiopatice/tahicardie ventriculara

Abrevieri si acronime

si boala structurala cardiaca non- aparentad ...........cccuc... 55 . . i
ADN  Acid Dezoxiribonucleic

Figure 18 Algoritmul de management al pacientilor AGC  Angiograms coronariani

cucardiomiopatie indusd/agravata de extrasistole

AH Interval atriu—His
VENECUIANE ovvvevssnnvssss s snnssssss 37 ALS Advanced life support
Figura 19 Algoritmul de stratificare a riscului si ARNI Inhibitori ai receptorilor de neprilisind aiAngiotensinei
preventieprimara a mortii subite cardiace la cei ATP Pacing anti-tahicardie
cucardiomiopatiedilatativa/cardiomiopatie non-dilatativa AV Aritmie ventriculars
RIPOKINETICA ..o 59 AV Atrioventricular
Figura 20 Trasaturile tipice ale cardiomiopatiei BCI Boald coronarian3
dilatative asociate cu mutatia genei lamin A/C si aritmii BCCa Blocante de canale de Calciu
VENTHICUIAre ..ottt 60 BCC  Boald cardiaci congenitald
Figura 21 Trasaturile tipice ale cardiomiopatiei aritmogene BRA  Blocanti ai receptorilor de Angiotensina
de ventricul drept asociate cu aritmiiventriculare ........... 63 BRD  Bloc de ramura dreapta
Figura 22 Trasaturile tipice ale cardiomiopatiei BRS  Bloc de ramurd stanga
hipertrofice associate cu tahicardie ventriculara BSC Boala structural cardiac
MONOMOITA SUSEINULS ...veoeoeeeeee e 65 cAMP  Adenosin monofosfat ciclic

Figura 23 Algoritmul de stratificare a riscului, preventiea CMAVD Cardiomiopatia aritmogenica de ventriculdrept

mortii subite cardiace si tratamentul aritmiilor ventriculare CMR  Rezonantd magnetica cardiaca

in distrofia miotonics .68 CRT Terapie de resincronizare cardiaca

CT/CTA Tomografie computerizata/Angio
CTCMD Cardiomiopatie dilatativa
CMH Cardiomiopatie hipertrofica

Figura 24 Algoritmul preventiei mortii subite cardiace si
tratamentul aritmiilor ventriculare la pacientii cu

5arcoidoza cardiaca ......c.cceceevererieiieneneeeee e 72
. e ) ) . . CMNDH  Cardiomiopatie non-dilatativahipokinetica
Figura 25 Trasaturile tipice ale sarcoidozei cardiaceasociate . i X
. . CMPP  Cardiomiopatie peri-partum
cu TV monomorfd sUStinUEE........c.eeveevieniieenienienieeneens 73 . i .
CMR  Cardiomiopatie restrictiva
Figura 26 Algoritmul de management al aritmiilor cvp Extrasistole ventriculare
ventriculare sustinute la pacientii cu boli DAE Defibrilator automat extern
cardiace CONGENIale.......oooovvressvvessrrssrrs s 7> DCEl  Dispozitive cardiace electronice implantabile

Figura 27 Algoritmul de management al pacientilor cu DSCS  Denervare simpatici cardiaci stang3

fibrilatie ventriculara idiopatica..... ECG Electrocardiograma

Figura 28 Fibrilatia ventriculard idiopatica declansata de FA Fibrilatie atriala
extrasystole ventriculare cu cuplaj scurt........ccccecenuennnne. 79 FBI Rapid, larg, neregulat
Figura 29 ECG cu sindrom de QT lung si tahicardii FEVS  Fractie de ejectie de ventricul stang
ventriculare de tip Torsade-de-pointes..........cccecvvevveenneen. 80 FV Fibrilatie ventriculara
Figura 30 Modificari brutale ale ECG si alternant3 FVI Fibrilatie ventriculard idiopatica
deunde T la cei cu sindrom de QT IUNG ......ovevvevrervrennne 81 FE Fractie de ejectie
Figura 31 Algoritmul de management al pacientilor cu RV Interval His—ventricul
SINArOM A€ QT IUNG.orvvveeeeeeeeeeeeeeeee e eeeeeeeeeeee e 82 HVS Hipertrofie de ventricul stangl
C Indicatori de calitate

Figura 32 Exemple tipice de (A) ECG cu sindrom Brugada
ICD Cardio-defibrilator implantabil

tip 1 si (B) ECG cu pattern de repolarizare precoce.......... 84 . L . o .
ICFEr  Insuficientd cardiaca cu fractie de ejectieredusa

Figura 33 Partea intai — Algoritmul de management al IECA Inhibitori de enzima de conversie aAngiotensinei

pacientilor cu ECG cu pattern tip Brugada.........ccceeeunneenn. 86 IMA infarct miocardic acut

Figura 33 Part a doua - Algoritmul de management al LGE Augmentarea late-gadolinium

pacientilor cu ECG cu pattern tip Brugada........cc.cceeuveeee. 87 LMNA Lamina A/C

Figura 34 Managementul pacientilor cu sindrom de LRI Loop recorder implantabil

repolarizare Pre0Ce... . 88 LVAD  Suport circulator de ventricul stang

Figura 35 Managementul pacientilor cu tahicardie MAA  Medicamente antiaritmice

ventriculard polimorfa catecolaminergica ...........cccceeu..... 89 MRA  Antagonist de receptori mineralocorticoizi
Figura 36 Testul de efort la pacientii cu tahicardie MS/MSC  Moarte subitd/moarte subita cardiaca
ventriculara polimorfa catecolaminergica ...........c........... 90 NCVS  Noncompactare ventricul stang

Figura 37 Sindromul de QT SCUIt.....cccevvveeerieeerieee e, 91
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NYHA New York Heart Associaation
NYHA New York Heart Associaation

oMT Tratament medicamentos optimal
PCI Proceduri coronariene percutane
PCR Reactie de polimerizare in lant

PET-CT  Tomografie cu emisie de pozitroni

PRP Pattern de repolarizare precoce
PVM Prolaps de valva mitrald

RCP Resuscitare cardiopulmonara
RCT Trial clinic randomizat

SaECG Potentiale evocate
ECG SBr Sindrom Brugada

SC Stop cardiac

SCA Sindrom coronarian acut
SCExS Stop cardiac extraspitalicesc
SEP Stimulare electrica programata

SGLT2 Co-transportor Sodiu—glucoza tip 2

S-ICD Defibrilator cardiac implantabil subcutanat
SMSA Sindrom de moarte subitd aritmica

SQTL Sindrom de QT lung

SQTS Sindrom de QT scurt

SRP Sindrom de repolarizare precoce

STEMI Infarct miocardic cu supradenivelare
STTAVI  Implantare de valva aortica transcateter
TdP Torsades de pointes/Torsada varfurilor
TEVD Tract de ejectie ventricul drept

TEVS Tract de ejectie ventricul stang

TF Tetralogie Fallot

TRAV Tahicardie prin reintrare
AV TSV  Tahicardie supraventriculara
TV Tahicardie ventriculara

TV-BBR  Tabhicardie ventriculara fasciculara prin reintrare

VM Tahicardie ventriculara monomorfa
TVNS Tahicardie ventriculara nesustinutd
TVPC Tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminergica

TVMS Tahicardie ventriculara monomorfa sustinuta

TVP Tahicardie ventriculara polimorfa

TVPS Tahicardie ventriculara polimorfa sustinuta
TXC Transplant cardiac

VD Ventricul drept

VS Ventricul stang

WCD Defibrilator portabil
WPW Wolff-Parkinson-White


HP
Line


2022 Ghidul ESC de management al aritmiilor ventriculare si de preventie a mortii subite cardiace

1. Preambul

Ghidurile evalueaza si sumarizeaza dovezile disponibile in prezent, cu scopul
de a asista profesionistii din domeniul sanatatii in alegerea celor mai bune
strategii de management pentru fiecare pacient cu o anumita patologie.
Ghidurile si recomandarile acestora ar trebui sd faciliteze luarea deciziilor de
catre personalul medical in practica lor zilnicd. Totusi ghidurile nu inlocuiesc
relatia medic-pacient. Decizia finald in ceea ce priveste fiecare pacient
trebuie sa fie luata de catre profesionistul din domeniul sanatatii, bazata pe
circumstantele reale in care este pacientul. Aceste decizii sunt luate dupa
consultarea cu pacientul sau, dupa caz, cu apartinatorul acestuia.

Ghidurile sunt destinate pentru profesionistii din domeniul sanatatii. Pentru
a se asigura ca toti utilizatorii au acces la cele mai recente recomandari,
ghidurile ESC sunt disponibile gratis. ESC atentioneza cititorii ca limbajul
tehnic poate fi interpretat gresit si nu isi asuma responsabilitatea in aceasta
privinta.

Un numar mare de ghiduri au fost publicate in ultimii ani de catre ESC. Ca
urmare a impactului asupra practicii clinice, pentru elaborarea ghidurilor au
fost stabilite criterii de calitate, cu scopul ca toate deciziile sa fie transparente
pentru utilizator. Recomanddrile pentru formularea si elaborarea ghidurilor
ESC pot fi vizualizate pe site-ul ESC (https://www.escardio.org/Guidelines).
Ghidurile ESC reprezinta pozitia oficiala a Societatii Europene de Cardiologie
asupra unui subiect dat si sunt actualizate in mod regulat. In plus fatd de
publicarea Ghidurilor de practica clinica, ESC conduce programul de cercetare
,EURObservational”, care include registrele internationale de boli si

Tabel 1 Clase de recomandari

Clasa lla cantireste in favoarea
utilitatii/eficientei.

Clase de recomandari

Clasa 1l

aceasta putand fi daunatoare.

Clasa | Dovezi si/sau acord general ca un
anumit tratament sau o anumita
procedura este benefica, util3, eficienta

Greutatea dovezilor/opiniilor

Clasa Ilb Utilitatea/eficienta este mai putin
bine stabilita prin dovezi/opinii

Dovezi sau acord general ca un anumit
tratament sau o anumita procedura nu
este utild sau eficientd, in unele cazuri

interventii cardiovasculare si care sunt esentiale pentru evaluarea
proceselor diagnostic si terapeutice, pentru utilizarea adecvatd a
resurselor si pentru a creste aderenta la ghiduri. Aceste registre au
ca scop o0 mai bunad intelegere a practicii medicale in Europa si in
intreaga lume. Registrele sunt bazate pe date de inaltd calitate
colectate n timpul practicii clinice de rutina.

n plus, ESC a dezvoltat un set de indicatori de calitate (IC),
acestea fiind niste instrumente pentru evaluarea nivelului de
implementare a ghidurilor folosite de ESC, de spitale, de furnizorii
de servicii medicale si de profesionistii din domeniul medical
pentru a analiza practica clinica si pentru programele
educationale pe langa mesajele cheie ale ghidurilor pentru
imbunatdtirea calitatii ingrijirilor medicale si rezultatele clinice ale
acestora.

Membrii acestui grup au fost selectati de ESC pentru a
reprezenta profesionistii implicati Tn ingrijiri medicale ale
pacientilor cu aceste patologii. Procedura de selectie a acestora
ne asigura cd exista un grup reprezentativ din toatd comunitatea
ESC si din subspecialitatea relevantd. Este importantd
diversitatea, incluzand genul si tara de origine. S-a efectuat
evaluarea critica a diagnosticului si a procedurilor terapeutice,
incluzand evaluarea risc- beneficiu. Nivelul de evidentd si puterea
recomandarii pentru optiunile managementului cazurilor
individuale au fost analizate si clasificate cum se descrie in
continuare. Grupul de lucru trece prin procedurile de vot. Toate
recomandarile trebuie sa fie luate prin votul a cel putin 75% dintre
experti.

Clasa Il Dovezi contradictorii si/sau opinii divergente despre utilitatea/eficienta
unui anumit tratament sau a unei anumite proceduri.

Ar trebui luat in considerare

©ESC 2022
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Tabel nr. 2 Nivele de evidenta

Expertii care scriu si revizuiesc toate datele completeazd declaratii
de interese pentru toate legdturile care ar putea fi percepute ca
potentiale sau reale cauze de conflicte de interes. Aceste declaratii de
interese au fost revizuite si se gasesc pe site-ul ESC
(http://www.escardio.org/ Guidelines). Au fost compilate intr-o
comunicare si publicate intr-un supliment alaturi de ghiduri.

Acest proces asigura transparenta si previne potentialele biasuri in
procesul de dezvoltare si revizuire. Orice modificare in declaratia de
interese care apare in timpul elaborarii ghidurilor este notificata catre
ESC si actualizatd. Grupul de lucru este finantat doar de ESC, fara
implicarea altor parti din industria serviciilor de sandtate.

Comitetul ESC CPG supravegheazd coordonarea si elaborarea noilor
ghiduri. Comitetul este responsabil si pentru aprobarea acestor ghiduri.
Ghidurile sunt revizuite de Comitetul CPG si de expertii externi,
incluzand diferiti membri din tot ESC, din subspecialitatile ESC si din
Societdtile Nationale de Cardiologie. Dupa o revizuire corespunzatoare,
ghidurile sunt certificate de expertii din grupurile de lucru. Documentul
final este semnat de Comitetul CPG pentru a fi publicat in European
Heart Journal. Ghidurile sunt elaborate dupa o atenta evaluare a
informatiilor medicale si ale dovezilor disponibile in timpul elaborarii
lor.

Sarcina dezvoltdrii ghidurilor a inclus si crearea unor instrumente
educationale si a programelor de implementare a recomandarilor,
incluzand versiuni concentrate ,,de buzunar” ale ghidurilor, slide-uri cu
rezumate, brosuri sumarizate pentru non- specialisti si o versiune
electronica pentru aplicatiile digitale (smartphone-uri etc.). Deoarece
aceste versiuni sunt rezumate,

Nivel de Date care provin dintr-un singur trial clinic randomizat sau din
evidenta B studii mari non- randomizate.
Nivel de

evidenta C tive, registre.

Consens al opiniei expertilor si/sau studii mici, studii retrospec-

©ESC 2022

pentru mai multe informatii utilizatorul trebuie sa acceseze versiunea
Hfull text” a ghidurilor care este disponibild gratuit prin intermediul
site-ul web ESC si gdzduitd pe site-ul web EHJ si EJCTS. Societatile
nationale de cardiologie afiliate ESC sunt incurajate sa sustina, sa
adopte, sa traducd si sa implementeze toate ghidurile ESC. Sunt
necesare programe de implementare deoarece s-a demonstrat ca
evolutia bolii poate fi influentatd in mod favorabil de aplicarea
recomandarilor clinice.

Profesionistii din domeniul sanatatii sunt incurajati sa ia in
considerare ghidurile ESC si EACTS atunci cand Tsi exercita judecata
clinica, dar si pentru determinarea si implementarea strategiilor
medicale de preventie, diagnostic sau tratament. Cu toate acestea,
ghidurile ESC/EACTS nu trec peste responsabilitatea individuald a
profesionistilor medicali de a lua deciziile potrivite tinand cont de
starea de sanatate a fiecarui pacient si de comun acord cu pacientul
sau cu apartinatorul acestuia. De asemenea, profesionistul medical are
responsabilitatea de a verifica regulile si reglementarile
medicamentelor si dispozitivelor medicale care sunt aplicate in fiecare
fiecare tara in momentul prescrierii acestora

Utilizarea off-label a medicatiei poate fi prezentatd in acest ghid,
daca exista un nivel de evidenta corespunzator pentru a putea fi
consideratd potrivita pentru o anumitd patologie si daca pacientii ar
putea beneficia de pe urma tratamentulului. Totusi decizia finalad in
ceea ce priveste un anumit pacient trebuie facuta de profesionistul
medical responsabil de acel caz, cu urmatoarele precizari:

(1) situatia specificd a pacientului. Tnh acest caz, se specificd faptul
ca dacd nu exista reglmentari nationale privind utilizarea off-label a
medicatiei, aceasta trebuie limitata la situatii cand este in
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interesul pacientului sa se utilizeze, cu atentie in ceea ce priveste
calitatea, siguranta si eficienta ingrijirilor medicale, doar cu
informarea si acordul pacientului in prealabil

(2) reglementdrile medicale specifice fiecdrei tari, indicatiile
agentiilor nationale de medicamente si codurile de eticd pe
care profesionistii din domeniul sanatatii trebuie sa le
respecte, cand exista.

2. Introducere

Acest document reprezintd varianta actualizatd a Ghidului ESC 2015 pentru
managementul pacientilor cu aritmii ventriculare(AV) si preventia mortii

subite cardiace (MSC). Aceasta revizuire a fost necesard pentru ca exista

noi observatii despreepidemiologia MSC, noi evidente privind genetica,

imagistica siaspectele clinice pentru stratificarea riscului de AV si MSC si

dezvoltarea evaludrii pentru diagnostic si tratament. Comitetul a fost

alcatuit din 25 membri, incluzand 23 de medici experti, un metodologist

si un pacient reprezentativ. Expertii au fost selectati pentru a acoperi

toate ariile AV si MSC si supraspecializdrile cardiologiei, cu sprijinul

grupurilor de lucru ESC.

Toti cei 25 membri ai comitetului grupului de lucru au aprobat
recomandarile din ghid, dupa votul anonim. Noua zeci si noua de review-
eri au revizuit acest document. Dupa controlul amanuntit si instructiunile
metodologistului grupului, s-au alcatuit 1155 de referinte bibliografice, din
care 485 au fost selectate ca sa sustindrecomandarile, fiind specificate in
tabelul cu evidente ).

2.1. Ce este nou
Diagnosticul si managementul din ghid au fost adaptate pentru a facilita
utilizarea lor in practica zilnica.

Prima parte generald are sectiuni noi despre evaluarea
diagnosticului, incluzand teste farmacologice de provocare, testare
genetica si analiza sistematica a subiectilor si familiilor lor cu patologie
primard in sfera tulburarilor electrice ale inimii. Sunt prezentate 5 scenarii
frecvente prin scheme cuprinzdtoare si recomandari pentru evaluarea
diagnosticului la prima prezentare cu AV a pacientilor necunoscuti cu
patologie cardiacd. De asemenea, se prezintd recomandarile practice
pentru  optimizarea  programdrii si  algoritmilor  implantarii
defibrilatoarelor cardiace (ICD) la pacientii cu tahicardie cu complexe largi
si furtuna electrica. (Tabelul 3).

Tabel 3 Noi sectiuni si concepte

Noi sectiuni si concepte Sectiune
Teste de provocare diagnostice 5.1.3.5
Testare genetica 5.1.4
Evaluarea diagnosticului la prima prezentare cu AV la pacienti 5.2
fara patologie cardiaca

Management-ul pacientilor cu furtuna electrica/aritmica 6.1.3
Aspecte speciale ale tratamentului cu dispozitive medicale 6.2.3

10

Tabel 4 Noile recomandari in 2022

Recomandari

Suport vital de baza public si acces la DAE
Este recomandat sa existe defibrilator in locurile unde stopul
cardiac este cel mai probabil sa apara.?

In cazul stopului cardiac extraspitalicesc, este recomandata RCP
promptd de catre martori

Este recomandat sd se promoveze in comunitate cursurile de
suport vital de baza pentru a creste rata RCP-ului si utilizarea
DAE

Ar trebui luatd in considerarea alarma la telefon a martorilor ce au

cursuri de suport vital de baza, care ar putea ajuta pacientii cu stop

cardiac extraspitalicesc

Tratamentul AV. Aspecte generale

De primd intentie, se recomanda cardioversia cu curentdirect la
pacientii cu TV monomorfd sustinuta, cu risc anestezic/sedativ
mic.

Se recomanda la toti pacientii cu insuficienta cardiaca cu fractie
de ejectie redusa tratament medical optim incluzand
IECA/BRA/ARNI/MRA, beta-blocanti, inhibitori de SGLT2.

Implantarea defibrilatorului se recomanda doar la
pacientii care au o sansd de supravietuire cu o calitate
a vietii satisfacatoare de peste 1 an

Ar trebui luata in considerare procainamida intravenos la
pacientii cu TV monomorfd sustinutd stabili hemondinamic.

Poate filuatd in considerare amiodarona intravenos la
pacientii cu TV monomorfd sustinuta stabili hemodinamic, fara
un diagnostic cunoscut.

Poate fi luatd in considerare ablatia pe cateter, cand ICD-ulnu
este disponibil, este contraindicatd sau este refuzata de
pacient, la cei cu TV monomorfa sustinutd sau TV polimorfa

sustinuta/FV declansata de un complex ventricular prematur

Poate fi luat in considerare WCD-ul in faza precoce post-IMAla
pacientii selectati.

Boald coronariana

La pacientii cu boald coronariana si cu TV monomorfa sustinuta
recurentad, simptomaticd sau TV monomorfa sustinutacu socuri
delalCD, in ciuda tratamentului cronic cu amiodarona se
recomanda ablatia pe cateter, mai mult decét cresterea dozelor

de antiartimic.

Se recomanda imagistica de stress cardiac in timpul exercitiului
fizic, in plus fatd de testul cardiopulmonar, dupd interventia
chirurgicalg, la pacientii cu anomalii de origine ale arterelor

coronare si cu stop cardiac resuscitat.

La pacientii cu stop cardiac resuscitat, cu spasm arterial
coronarian, ar trebui luat in considerare implantarea de ICD.
Terapia ICD ar trebui luata in considerare la pacientii cu
boald coronariana, IC clasa NYHA |, care mentin FEVS
<30% si dupad >3 luni de tratament medical optimal.

Implantarea ICD ar trebui luata in considerare la pacientii cu

boala coronariana, FEVS<40% (in ciuda a minim 3 luni deOMT), cu

TVMS inductibile la stimularea electricd programata (SEP).

Clasa

Ilb

Ilb

Ib

lla
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La pacienti cu boald coronariand si TV monomorfa sustinutd bine
toleratd cu FEVS 240%, ar trebui luata in considerare ablatia pe
cateter, ca alternativd la implantarea ICD in centrele cu experienta
dacd rezultatele favorabile au fost dovedite.

Ablatia pe cateter ar trebui luata in considerare la pacientii cu
boala coronariana si TV monomorfa sustinutd recurentd,
simptomaticd sau cu socuri date de ICD pentru TV monomorfa
sustinuta, in ciuda tratamentului cu beta-blocant sau sotalol.

lla

lla

Complexe ventriculare premature idiopatice/Cardiomiopatie indusa de TV

si PVC

Ablatia pe cateter se recomanda ca primd linie de tratament
pentru TV idiopatica simptomatica/complexe ventriculare
premature din tractul de ejectie al VD sau din fasciculele ramului
stang.

Beta-blocante sau calciu-blocantele non-dihidropiridinice sunt
recomandate la pacientii cu TV idiopatica simptomaticd/complexe
ventriculare premature din tractul de ejectie al VD sau din
fasciculele stangi.

La pacientii cu complexe ventriculare premature/ TV sio
prezentare atipica pentru originea idiopaticd a acestora, RMN-ul
cardiac ar trebui luat in considerare, chiar si cu o ecocardiografie

normala.

Beta-blocantele, calciu-blocantele non-dihidropiridinicele sau
flecainida ar trebui luate in considerare cand ablatia pecateter
nu este disponibild, nu este dorita sau este riscanta la pacientii
simptomatici cu TV idiopatica simptomaticd/ complexe
ventriculare premature din tractul de ejectie al VD sau din
fasciculele stangi.

Ablatia pe cateter sau flecainida ar trebui luate in considerare la
pacientii cu TV idiopatica simptomatica/ complexe ventriculare
premature din altd orgine fatd de tractul de ejectie al VD sau
din fasciculele stangi.

La pacientii cu o reducere inexplicabild a FEVS si cu incarcare
de cel putin 10% cu complexe premature ventriculare ar trebui
luatd in considerare cardiomiopatia indusa de PVC.

La pacientii suspecti de cardiomiopatie indusa de PVC, RMN
cardiac ar trebui luat in considerare.

La non-responderii RCT, cu complex ventriculare premature
frecvente, predominant monomorfe, care impiedica functionarea
optima a pacing-ului biventricular, in ciuda tratamentului
medicamentos, ar trebui luata in considerare ablatia pe cateter
sau tratamentul antiaritmic.

Ablatia pe cateter poate fi luata in considerare pentru TV
idiopatica/ complexe ventriculare premature, la pacienti
asimptomatici cu mai mult de 20% de complexe ventriculare
premature pe zi la consult.

Amiodarona nu este recomandata ca prima linie de tratament
la TV/ complexe ventriculare premature.

CMD/CMNDH

Testarea genetica (genele LMNA, PLN, RBM20 si FLNC) se
recomanda la pacientii cu CMD/CMNDH si intarziere in conducere
AV la <50 ani sau care au istoric familial de CMD/CMNDH sau MS
la ruda de gradul 1 la <50ani.

Se recomanda efectuarea unui ECG si a ecocardiografiei larudele
de gradul 1 a unui pacient cu CMD/CMNDH daca:
* Pacientul index a fost diagnosticat <50 ani sau are
aspecte clinice sugestive pentru transmiterea genetica
* Existd istoric familial de CMD/CMNDH sau MS.
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RMN cu LGE trebuie luata in considerare la pacientiicu
CMD/CMNDH pentru estimarea etiologiei si

riscului de AV/MSC.

Testarea genetica (genele LMNA, PLN, RBM20 si FLNC) ar
trebui luata in considerare pentru stratificarea riscului la
pacientii cu CMD/CMNDH sporadicd, care se prezint la o
varsta tanara cu semne sugestive pentru o etiologie transmisa
genetic.

Implantarea ICD ar trebui luatd in considerare la pacientii cu
CMD/CMNDH cu FEVS < 50% si >2 factori de risc (sincopa,
augmentare tardivacugadolinium peRMN, TVS monofocala indusa
peSEP, mutatii patogenice- pegenele LMNA, PLN,

FLNC si RBM20).

Implantarea ICD ar trebui luata in considerarea la pacienti cu
CMD/ CMNDH si TVS monofocald, fara instabilitate

hemodinamica.
La rudele de gradul 1 ale unui pacient cu CMD/CMNDH aparent

sporadica, ar putea fi luata in considerare efectuarea unui ECG si
a unei ecocardiografii.

Nu se recomanda efortul de intensitate mare, inclusiv sporturi
competitive la persoanele cu CMD/ CMNDH si mutatie LMNA.

CMAVD

La pacientii cu CMAVD se recomanda IMR cardiac.
La pacientii cu suspiciune sau diagnostic de CAVD serecomanda
sfatul si testarea genetica.

Implantarea ICD ar trebui luata in considerare la pacientii
simptomatici cu CMAVD, cu disfunctie moderata de VS sau VDsi
TVNS sau inducere de TVS pe PES.

La pacientii cu CMAVD si indicatie pentru ICD, ar trebui luatin
considerare un dispozitiv cu functie de pacing la frecvente mari
pentru TVS monomorfica.

Ar putea fi luata in considerare interzicerea efortului fizic de
intensitate mare la pacientii purtatori de mutatii pentru CMAVD,

fard exprimare fenotipica.

Tratamentul cu beta-blocanti ar putea fi luat in considerare latoti
pacientii cu diagnostic final de CMAVD.

La pacientii cu CMAVD si simptome sugestive pentru AV, ar putea
fi luatd in considerare pentru stratificarea riscului SEP

CMH

Pentru diagnosticul CMH se recomanda RMN cardiac cu
amplificare tardiva cu gadolinium (LGE)

Consilierea si testarea genetica sunt recomandate la pacientiicu
CMH.

La o ruda de gradul I a unui pacient cu CMH, serecomanda
ECG si ecocardiografie.

Implantarea ICD ar trebui luatd in considerare la pacientii

>16 ani cu un risc la 5 ani de moarte subita de 4-6% si cu o

(a) amplificare tardiva semnificativa cu gadolinum la IRM

cardiac (de obicei 215% din masa VS);

sau (b) FEVS<50%;

sau (c) modificare anormala a TA in timpul testului de efort &; sau (d)
anevrism apical de VS;

sau (e) mutatie patogenica sarcomerica.

La copii sub 16 ani cu CMH si cu un risc estimat la 5 ani de MS 26%
(bazat pe HCM Risk-Kids score"), ar trebui luatd inconsiderare
implantarea de ICD.

La pacientii cu CMH care se prezinta stabili hemodinamic cu TV
monomorfa sustinuta, tolerata ar trebui luatd in considerare
implantarea de ICD.
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Medicamentele antiaritmice pot fi recomandate pacientilor
cu CMH si aritmie ventriculard simptomatica, recurentd sau
cusocuri repetate, simptomatice ale ICD.

Medicamentele antiaritmice pot fi recomandate pacientilor
cu CMH si aritmie ventriculara simptomatica, recurenta sau

cusocuri repetate, simptomatice ale ICD.

ICD poate fi recomandat pacientilor cu CMH cu varstd > 16
ani curiscul de moarte subita la 5 ani mic (<4%) si cu (a) o
LGE importanta la RMN cardiac (de obicei > cu 15% din
masa VS) sau (b) FEVS <50% sau (c) anevrism apical VS.

Ablatia transcateter in centrele specializate poate fi

recomandatad pacientilor selectati cu CMH si TV. monomorfa
sustinutd simptomatica, recurenta sau socuri ale ICD pentru
TV monomorfa sustinuta cand tratamentul antiaritmic este

ineficient, contraindicat sau nu este tolerat.

Noncompactarea VS si CMR

Tn cazul pacientilor cu noncompactare de VS bazat pe RMN
cardiac sau ecocardiografic, implantarea unui ICD pentru
preventia primara a MSC poate fi recomandata cu
respectarea recomandarilor pentru CMD/cardiomiopatie
nondilatativa hipokinetica.

ICD poate fi recomandat pacientilor cu amiloidoza cu lanturi
usoare sau amiloidoza cardiacd asociata transtiretinei cu TV
instabila hemodinamic.

Bolile neuromusculare

Studiul electrofiziologic este recomandat pacientilor cu
distrofiemiotonica si palpitatii sau sincope sugestive de
aritmii ventriculare sau dupa un stop cardiac .

ICD este recomandat pacientilor cu distrofie miotonica si TV
monomorfa sustinuta sau stop cardiac resuscitat necauzat de
tahicardia ventriculard reintranta in ramura .

Studiul electrofiziologic poate fi recomandat pacientilor cu
distrofie miotonica si cresterea brusca a intervalului PR sau a
duratei QRS .

Studiul electrofiziologic poate fi luat recomandat

pacientilor cudistrofie miotonica siintervalul PR 2240 ms

sau durata QRS = 120ms sau cu varsta > 40 ani si aritmii
supraventriculare sau cu varsta> 40 ani si LGE

semnificativa la RMN cardiac.

Pentru pacientii cu distrofie miotonica fara intarzieri de
conducere AV si sincopa cu suspiciune fnaltd de aritmie
ventriculard, ICD poate fi recomandat.

Pacientii cu distrofie miotonica si palpitatii inalt sugestive de
aritmie ventriculara si tahicardie ventriculara non reintranta
n bloc de ramura ar putea beneficia de ICD .

Tn cazul pacientilor cu distrofie musculara in centuri tip 1B sau
distrofie musculard Emery-Dreifuss cu indicatie de pacing, un ICD
poate fi luat in considerare .

ICD poate fi recomandat pacienttior cu distrofie musculara
Duchenne/Becker si cu LGE semnificativa la RMN.

ICD mai degraba decat un pacemaker permanent poate
fi recomandat in cazul pacientilor cu distrofie miotonica
cu factoride risc suplimentari pentru aritmii ventriculare
sau MSC, simptomatice ale ICD.

Pentru pacientii cu distrofie musculara, studiul
electrofiziogic pentru evaluarea conducerii AV si
inducerea de aritmie nu sunt recomandate fara
suspiciune de aritmie sau fara progresia tulburarilor de
conducere pe ECG.
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Bolile inflamatorii e

La pacientii cu TV sustinuta instabili hemodinamic sau FV in
timpul fazei acute a miocarditei, ICD nainte de externarea din
spital poate fi recomandat.

La pacientii post-miocarditd cu TV recurentd, simptomatica,
tratamentul antiaritmic poate fi luat in considerare.

Ablatia transcateter, in centrele specializate, poate fi luata in
considerare la pacientii post miocardita cu TV monomorfa
sustinuta, recurentd, simptomatica sau socuri electrice ale ICD
pentru TV monomorfa sustinutd, cadd medicatia antiaritmica
este ineficientd, contraindicata sau nu este tolerata.

La pacientii cu TV monomorfd sustinuta stabili hemodinamic in
faza cronicd a miocarditei, un ICD poate fi luat in considerare.

La pacientii cu sarcoidoza cardiaca cu FEVS> 35%, dar LGE
semnificativa la RMN cardiac dupa rezolutia inflamatiei
acute,se poate lua in considerare un ICD.

La pacientii cu sarcoidozd cardiacd cu FEVS 35-50% si LGE
minor la RMN cardiac, dupa rezolutia inflamatiei acute, SEP
pentru stratificarea riscului poate fi recomandata.

Tn cazul pacientilor cu sarcoidozé cardiacé, FEVS 35-50% si
tahicardie ventriculara monomorfa sustinutd indusa de SEP, un
ICD poate fi luat in considerare.

Tn cazul pacientilor cu sarcoidoza cardiaca si aritmii
ventriculare simptomatice, recurente, tratamentul antiaritmic
poate fi recomandat.

Amiodarona poate fi recomandata pt. a reduce riscul de
aritmie la pacientii cu cardiomiopatie Chagas cu ExV sau TV.

La pacientii cu cardiomiopatie Chagas si TVMS simptomatica,
recurenta sau socuri ale ICD pentru TVMS pentru care
medicatia antiaritmica este ineficientd, contraindicata sau nu
este tolerata, ablatia transcateter poate fi recomandata.

La pacientii cu TV monomorfa sustinuta stabili hemodinamic
aparuta in faza cronicd a miocarditei, cu functie VS prezervata
si cicatrice limitata susceptibild la ablatie, ablatia transcateter
poate fi recomandata ca alternativa la ICD dupa discutia cu
pacientul si daca criteriile au fost indeplinite.

Ablatia transcateter fin centrele specializate poate fi
recomandata pacientilor cu sarcoidoza cardiaca cu ICD, cu TV
monomorfa sustinuta recurenta, simptomatica sau socuri ale
ICD pentru TV monomorfd sustinutd la care medicatia
antiaritmica este ineficientd/contraindicatd/nu este tolerata.
Boli cardiace congenitale

La pacientii cu boli cardiace congenitale, cu aritmii
ventriculare sustinute, evaluarea pentru leziuni reziduale sau
noi anomalii structurale este recomandata.

Tn cazul pacientilor selectati cu boli cardiace congenitale
(transpozitie de vase mari reparata, operatia Fontan si
anomalie Ebstein) care se prezinta cu stop cardiac, evaluarea
si tratamentul tahicardiei supraventriculare cu conducere
ventriculara rapida poate fi luata in considerare.

Tn cazul pacientilor cu Tetralogie Fallot operaté propusi pentru
reparare chirurgicald sau transcutanata a valvei pulmonare,
cartografierea preoperatorie si sectionarea istmurilor
anatomice asociate TV inainte sau in timpul interventiei poate
fi recomandata.
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Tn cazul pacientilor cu Tetralogie Fallot reparaté cu functie
biventriculara prezervata si TV. monomorfa sustinuta

simptomaticd, ablatia transcateter sau ablatia chirurgicald lib
concomitenta in centrele specializate poate fi considerata o
alternativa la defibrilatorul implantabil.

Fibrilatia ventriculara idiopatica

Se recomanda ca FV idiopaticd sa fie diagnosticata la
supravietuitorii unui stop cardiac, de preferat cu
documentarea FV, dupd excluderea unei etiologii structurale,
canalopatie,metabolica sau toxicologica.

Isoprenalina, verapamil sau chinidina pentru tratamentul acut
alunei furtuni electrice sau socuri repetate ale ICD pot fi lla
recomandate in FV idiopatic .

Chinidina poate fi recomandata in terapia cronicd pentru
supresia furtunii electrice sau descdrcarilor ICD recurente in lla
FV idiopatica .

Testarea clinica (istoric, ECG, test de efort, ecocardiografie)
pentru rudele de gradul | ale pacientilor cu FV idiopatica b
poate fi luata in considerare .

n cazul pacientilor cu FV idiopatic3, testarea geneticé a b
genelorimplicate in canalopatii si cardiomiopatii poate fi
recomandata .

Sindromul QT lung

n cazul pacientilor cu SQTL diagnosticat clinic, testarea si |
consilierea genetica sunt recomandate .

Beta-blocantele, ideal betablocantele neselective (nadolol sau
propranolol) sunt recomandate in cazul pacientilor cu SQTL

cu prelungirea intervalului QT documentatd, pentru a reduce J
risculde evenimente aritmice.

Mexiletina este indicata pacientilor cu SQTL tip 3 cu interval |
QTprelungit .

n SQTL se recomanda calcularea riscului de aritmii inainte de
initierea terapiei bazata pe genotip si durata intervalului QTc . la

ICD poate fi luat in considerare in cazul pacientilor cu SQTL
asimptomatici cu risc inalt (in functie de calculatorului de risc 1-

2-3 SQTL) in asociere cu terapia medicamentoasa genotip Ib
specifica (metiletina pentru SQTL tip 3).

Testarea diagnostica de rutind de provocare cu adrenalind nu m
este recomandata in SQTL .

Sindromul Andersen-Tawil

Testarea genetica este recomandatad pacientilor cu suspiciune |
desindrom Andersen-Tawil .

ICD este recomandat pacientilor cu sindrom Andersen-Tawil

dupa stop cardiac resuscitat sau TV sustinuta netolerata . |

Sindromul Andersen-Tawil ar trebui luat in considerare la
pacientii fara boala cardiac structurald care prezinta cel
putin 2 din urmatoarele :

* Unde U proeminente cu sau fard interval QT prelungit

« ExV/TV Bidirectionale si/sau polimorfe

e Caracteristici dismorfice

* Paralizie periodica

e Mutatia KCNJ2 cu pierderea functiei.

13

Betablocantele si/sau flecainida cu/fara acetazolamida pot fi
recomandate pacientilor cu sindromul Andersen-Tawil pentru
tratamentul aritmiilor ventriculare.

Un ILR poate fi recomandat pacientilor cu sindrom Andersen-
Tawil cu sincopa inexplicabila.

ICD poate fi recomandat pacientilor cu sindrom Andersen-
Tawil cu sincopa inexplicabila sau cu TV sustinutd bine
tolerata.

Sindromul Brugada

Testarea geneticd pentru SCN5A este recomandata pacientilor
cu suspiciune de sindrom Brugada.

BrS should be considered in patients with no other heart
disease and induced type 1 Brugada pattern who have at
leastone of the following:

 Sincopa aritmica sau respiratie agonica nocturna

« Istoric familial de sindrom Brugada

* Istoric familial de moarte subita (<45 ani) cu autopsie
negativa si circumstante suspecte de sindrom Brugada.

Un LRI poate fi recomandat pacientilor cu sindrom Brugada si
sincopa inexplicabila.

Sindromul Brugada poate fi considerat in diagnosticul
pacientilor fara altd boala cardiaca cu Brugada tip | indus
pe ECG.

SEP poate fi recomandata pacientilor asimptomatici cu
sindrom Brugada tip | spontan pe ECG.

Testul cu blocant de canal de Na nu este recomandat
pacientilor cu pattern anterior de sindrom Brugada tip I.

Ablatia transcateter nu este recomandata pacientilor cu
sindrom Brugada asimptomatici.

Sindromul de repolarizare precoce

Se recomanda ca sindromul de repolarizare precoce sa fie
diagnosticat prin elevatia punctuluiJ 2 1 mm in 2 derivatii ECG
adiacente inferioare si/sau laterale.

Se recomanda ca sindromul de repolarizare precoce sa fie
diagnosticat la pacientii cu FV/TV polimorfa resuscitata in
prezenta repolarizarii precoce.

ICD este recomandat pacientilor cu sindrom de repolarizare
precoce, supravietuitori ai unui stop cardiac.

n cazul MSC cu autopsie negativa si prin revizuirea fisei
medicale, cu un ECG antemortem cu sindrom de repolarizare
precoce, diagnosticul poate fi luat in considerare.

Rudele grad | ale pacientilor cu repolarizare precoce pot fi
luate Tn considerare pentru evaluarea clinicd a sindromului de
repolarizare precoce cu factori de risc aditionali inalti.

LRI poate fi recomandat pacientilor cu sindrom de repolarizare
precoce cu cel putin un factor de risc sau sincopad aritmica.

Isoprenalina poate fi recomandatd pacientilor cu sindrom de
repolarizare precoce cu furtuna electrica.

Chinidina n plus fata de ICD poate fi recomandata pacientilor
cu sindrom de repolarizare precoce si FV recurenta.

Ablatia ExV poate fi recomandata pacientilor cu sindrom de
repolarizare precoce cu FV recurenta declansata de ExV,
neresponsive la tratamentul medicamentos.

Testarea geneticd a pacientilor cu sindrom de repolarizare
precoce poate fi luatd in considerare.

ICD sau chinidina pot fi recomandate la cei cu repolarizare
precoce si sincopa aritmica cu factori de risc aditionali.X
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ICD sau chinidina pot fi recomandate pacientilor
asimptomatici cu sindrom de repolarizare precoce cu risc inalt
n prezenta unuiistoric familial de moarte subita juvenila
neexplicata.

Evaluarea clinica nu se recomandd de rutina pacientilor
asimptomatici cu sindrom de repolarizare precoce.

ICD nu se recomanda pacientilor asimptomatici cu sindrom
de repolarizare precoce izolat.

Tahicardia ventriculara polimorfa catecolaminergica

Testarea si consilierea genetica sunt indicate pacientilor cu
suspiciune sau diagnostic clinic de tahicardie ventriculara
polimorfa catecolaminergica.

Beta-blocantele, mai ales cele neselective (nadolol sau
propranolol) sunt recomandate tuturor pacientilor cu
tahicardieventriculara polimorfa catecolaminergica.

Testele de provocare cu adrenalina sau izoprenalina pot fi
recomandate pentru diagnosticul de tahicardie ventriculara
polimorfa catecolaminergica cand testul de efort nu este
posibil.

Sindromul de QT scurt

Testarea genetica este indicata pacientilor cu SQTS.

SQTS poate fi luatd in considerare cand QTc mai mic sau egal
cu 320 ms.

SQTS poate filuat in considerare cand QTc mai mare sau egal
cu 320 ms, dar mai mic sau egal cu 360 ms si sincopa aritmica.

LRI poate fi recomandat pacientilor tineri cu SQTS.

Un ICD poate fi recomandat pacientilor cu SQTS cu sincopa
aritmica.
SQTS poate fi luat in considerare in prezenta QTc mai

mare sau egal cu 320 ms, dar mai mic sau egal cu 360 ms
siistoric familial de moarte subita la varsta <40 ani.

Chinidina poate fi recomandata (a) pacientilor cu SQTS care
se calificd pentru ICD dar prezinta contraindicatii pentru acesta
sauil refuza si (b) pacientii asimptomatici SQTS cu istoric
familial deMSC.

Izoprenalina poate fi recomandata pacientilor cu STQS cu furtuna
electrica.

Populatii selectionate

Se recomanda ca atletii diagnosticati cu boald cardiovasculara
asociatd cu MSC sa fie tratati conform ghidurilor curente
pentru eligibilitatea sportiva.

Continuarea medicatiei beta-blocante este recomandata
femeilor insarcinate cu cardiomiopatie aritmogena de VD.

Metoprolol, propranolol sau verapamil administrate oral pot
fi recomandate pe termen lung pentru tratamentul TV
sustinute idiopatice in timpul sarcinii.

Ablatia transcateter folosind sistemele de mapping non-
fluoroscopice pot fi recomandate, de preferat dupa primul
trimestru de sarcind in cazul femeilor cu TV monomorfa
sustinuta intens simptomatica, recurenta, refractara sau care nu
tolereaza medicatia antiaritmica.
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Tn cazul pacientilor transplantati selectati, cu vasculopatie,
allogrefa cardiaca sau rejet tratat, un ICD poate fi lib
recomandat.

Tn cazul pacientilor varstnici la care beneficiul asteptat in
urma ICD este mic din cauza varstei si comorbiditatilor,
omiterea ICD pentru preventia primara poate fi luatad in
considerare.

Ilb

CMH. Cardiomiopatia hipertrofica; CMR, cardiomiopatie restrictiva; ExV,
extrasistole ventriculare; FEVS, fractia de ejectie a ventriculului staag;
FV, fibrilatie ventriculara; ICD, defibrilator implantabil; LRI, inregistrare
electrocardiograficacontinua prin implantable loop recorder; LGE, priza
tardiva decontrast la Gadolinium; RMN, imagistica prin rezonanta
magneticd; MSC, moarte subita cardiaca; SEP, stimulare electrica
programata; SQTL, sindromul QT lung; SQTS, sindrom QT scurt; TV,
tahicardie ventriculard; VS, ventricul stang; VD,ventricul drept.

Partea a doua a ghidului este structurata in functie de managementului
specific al bolii, oferind un link catre capitolul actualizat ESC CardioMed
pentru continut suplimentar. Stratificarea riscului, preventia MSC,
tratamentul aritmiilor ventriculare, si managementul membrilor familiei
sunt abordate intr-un mod sistematic. Sunt prezentate deasemenea
Indicatiile pentru imagistica prin rezonantd magnetica cardiaca, testarea
genetica si indicatiile actualizate pentru ablatia transcateter a aritmiilor
ventriculare. Sunt prevazute si diagrame care rezuma algoritmii pentru
diagnostic si tratament pentru fiecare boald.Codul de culoare pentru
diagrame reflecta clasa de recomandare in functie de ghidul prezent sau
alte ghiduri ESC
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Tabel 5 Schimbarile recomandarilor din 2015

Clasa Boala cardiaca congenitala
2015 2022 L.a pacientii cu tgtralogle Fallot rep:?rat%\ fara .
simptome de aritmie dar cu o combinatie de alti
Boala coronariana factori de risc, studiul electrofiziologic,inclusivSEP, lla Iib

. poate fi recomandat.
In cazul pacientilor cu sincopa si STEMI in

antecedente, SEP este indicata cand sincopa ramane  lla |

. M . g Pacientii cu boald cardiaca congenitala si TVMS
neexplicatd dupa evaluarea noninvaziva. ’ 7

recurenta, simptomatica sau socuri ale ICD pentru
TVMS care nu raspund la tratamentul I

Amiodarona administrata intravenos poate fi lla
recomandatd pacientilor cu TV polimorfa/FV in 1 lla medicamentos sau la reprogramarea ICD pot
timpul fazei acute a unui SCA. beneficia de ablatia transcateter in centre
specializate.
Tn cazul pacientilor cu boald coronariani eligibili Boala electric primar3 si populatii selectionate
pentru ICD, ablatia transcateter poate fi recomandatd lla b o
nainte (sau imediat dupa) implantarea ICD pentru a '?D este rqumandat pacientilor cu SQTL care Sl_mt
scddea riscul de TV sau de socuri ale ICD. simptomatici sub tratament cu beta- blocante si lla 1
i terapie genotip-specifica.
Cardiomiopatia indusa de EV . L .
ICD poate fi recomandat pacientilor cu TV polimorfa
Tn cazul pacientilor cu cardiomiopatie provocatd lla ! catecolaminergic3 cu sincop3 aritmic3 si/sau
de ExV frecvente, monomorfe, ablatia bidirectionald/TV polimorfidocumentata sub 1 lla
transcateter este recomandata tratament cu beta-blocant doza maxima tolerata si
CMD/cardiomiopatia non-dilatativa hipokinetica flecainida.
CMD/car.dio.miopatie non—dilatativéhipok?neticé, cu E;(a)lr:;ri;e:rc;(;g;c;\/f?srzl;;aaﬁ;:tcéc?mpetmonaIa @ J lla
FEVS mai micd sau egaldcu 35% dupa mai mult de 3 | lla i ] _ _
luni de tratament medical optimal. Ablatia transcateter a EsV trigger si/sau din tractul
de ejectie al VD poate fi recomandata insindromul
Brugada cu socuri ale ICD recurente, refractate la Ilb lla
Ablatia transcateter in centre specializate poate fi tratamentul medicamentos.
recomandata celor cu CMD/cardiomiopatie non-
dilatativd hipokinetica si TVMS recurentd, b lla Denervarea simpatica cardiaci stangs poate fi
simptomatica sau socuri ale ICD pentru TVMS cand recomandata pacientilor cu TVP catecolaminica
tratamentul antiaritmic este cand combinatia de beta-blocant si flecainids la doze | b lla
ineficient/contraindicat/nu este tolerat. terapeutice este ineficientd/nu este tolerats sau
Cardiomiopatia aritmogena de VD este contraindicata.
ICD poate fi recomandat pacientilor cu b lla
cardiomiopatie aritmogend de VD si sincopa
aritmica.
ICD poate fi recomandat pacientilor cu A.  Alti factori de risc inclusiv disfunctia VD sau VS, cicatrice extinsd
cardiomiopatie aritmogend de VD sidisfunctie Ilb lla VD pe RMN, durata QRS mai mare sau egald cu 180 ms si
sistolica severa de VD sau VS. fragmentare QRS severd
B. Sincopa aritmica sau aritmie ventriculara instabila hemodinamic.
Bolile inflamatorii
Pacientii cu TV monomorfa sustinutd instabili
hemodinamic in timpul fazei cronice a miocarditei lla 1 Un alt concept nou al acestui ghid este tabelul de evidenta. Trialurile
pot beneficia de ICD. si studiile selectate pentru a sustine recomandarile sunt descrise in
tabelul de evidenta dupa revizuirea atenta a datelor existente si a
ICD este recomandat pacientilor cu sarcoidoza b 1 metodologiei aplicate, cu prioritate pentru lucrarile publicate dupa
cardiaca si FEVS < 35%. 2015. Recomandarile cu nivel de evidenta C care nu sunt
ICD este recomandat pacientilor cu sarcoidoz3 acompaniate de o referinta sunt indicate de acest panel de experti.
cardiaci care (a) au TVsustinuts documentat sau b | Pentru a ajuta medicii in practica curentd, procedurile de diagnostic si
(2) stop cardiac resuscitat. tratament care sunt promitdatoare, tipic clasificate clasa Ilb dar pentru
care dovezile sunt limitate si sunt dificil de colectat in viitorul
Tn cazul pacientilor cu sarcoidozs cardiaci care au apropiat, recomandadrile respective nu sunt doar descrise in text dar
indicatie de pacing pentru bloc AV de grad inalt, un il lla sunt listate si in tabelul de recomandari
ICD poate filuat in considerare indiferent de FEVS.
Pacientii cu cardiomiopatie Chagas si TV
simptomaticad la care medicatia antiaritmica lla b

(amiodarona sau beta- blocant) este ineficientd sau
nu este tolerata, pot beneficia de ICD.
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3. Definitii

3.1. Subtipurile aritmiilor ventriculare

Extrasistole ventriculare (ESV): Aparitia prematurd a unui complex QRS

anormal (duratd tipica 2120 ms, unda T tipic largita si in directia opusa

deflectiei QRS, fara sa fie precedat de unda P).
ESV unifocale sau monomorfe: ESV cu morfologie QRS unica.
ESV multifocale, multiforme sau polimorfe: ESV cu morfologii QRS

diferite.
ESV scurt-cuplate: O ESV care intrerupe unda T a bataii

precedenteconduse.

Tahicardia Ventriculard(TV): 23 batai consecutive cu o ratad de

> 100 bpm originand din ventriculi, independent de conducerea

atriald sau atrioventriculara (AV) nodala.

Tahicardia ventriculard nesustinutd (TVNS): Salva de batai
ventriculare consecutive persistand peste 3 batdi pana la 30 s.

Tahicardia ventriculard monomorfd (TVM): Aceeasi morfologie
QRS a batailor.

Tahicardia ventriculard polimorfd (TVP): Complexe
QRS cu morfologii diferite.

Tahicardie ventriculard monomorfd/polimorfd sustinutd
(TVMS/TVPS): TV continud pentru cel putin 30 s, sau care necesita
interventie pentru terminare.

Tahicardie ventriculard bidirectionald: Alternarea bataie cu bataie a
axului QRS (ex: in tahicardia ventriculara catecolaminergica polimorfa
[TVPC], Andersen—Tawil, toxicitate digitalica, miocardita acuta).

Tahicardia ventriculard de tip Torsada vérfurilor (TdP): Subtip de
TV polimorfa (in contextul prelungirii QT) cu complexe QRS in
permanentd schimbare care par sa spiraleze in jurul liniei
izoelectrice a electrocardiogramei (ECG), ca un tipar sinusoidal.

Fibrilatia ventriculard (FV): Un ritm haotic cu ondulatii neregulate ca
sincronizare si morfologie, fara complexe QRS cu aspect tipic pe ECG.

Furtund electricd: Aritmie ventriculara semnificativd care are loc de
3 sau mai multe ori in decurs de 24 de ore (separate de cel putin 5
minute), fiecare episod necesitand interventie pentru remitere.

TV incesantd: TV sustinutd continud care reapare prompt in ciuda
interventiilor repetate, in decurs de mai multe ore.

3.2. Moartea subita cardiaca
Stopul cardiac subit (SCS): incetarea subitd a activititii cardiace
normale cu colaps hemodinamic.

Moarte subitd cardiacd (MSC): Moarte naturala subita presupusa a fi
de cauza cardiacd, care se produce in decurs de o ord de la debutul
simptomelorin cazurile cu martor, si in decurs de 24 de ore de la ultima
aparitie in viatdin cazurile fara martori. MSC in cazurile de la autopsie
este definitd camoartea naturald neasteptatd de cauza necunoscutd sau
cardiacd.

Moarte subitd neexplicatd: Moarte subita neexplicatd ce se
petrece lao persoana cu varsta de peste 1 an.

Sindromul mortii subite infantile (SMSI): Moartea subita neexplicata
ce are loc la o persoana cu varsta sub 1 an cu evaluare patologicd si
toxicologica negative si examinare criminalistica negativa a circumstantelor
decesului.
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Sindromul mortii subite aritmice (SMSA): Moartea subitd neexplicata ce
are loc la o persoand cu varsta de peste 1 an cu evaluare patologica si
toxicologica negativa. Notd: Sinonimd cu ‘moartea subita neexplicatd cu
autopsie negativa’.

3.3. Sincopa
Sincopa neexplicatd: Pierderea tranzitorie a starii de constienta datorita
hipoperfuziei cerebrale, caracterizatd prin debut rapid, duratdscurta si
recuperare completd spontand, dar neexplicatd dupd investigarea
conventionala. Investigatiile si diagnosticul diferential sunt furnizate in
Ghidul ESC 2018 pentru diagnosticul si managementul sincopei.t

Sincopa aritmicd: precum mai sus, dar cu suspiciune nalta pentru

bradicardie intermitenta, tahicardie supraventriculara rapida (TSV) sau AV.

3.4. Centre specializate

Echipe multidisciplinare: O echipa multidisciplinara compusd din mai multe
specialitati este caracterizata prin comunicare libera, management pozitiv
si leadership, resurse potrivite si un amestec de abilitdti. Luarea deciziei
trebuie sa fie impartasita in cadrul echiperi.

Centru specializat pentru ablatia prin cateterism a AV: Complexitatea
pacientilor si a procedurii are o mare varietate. Unii pacienti necesitd un
operator mai experimentat si un centru cu mai multe capacitdti, ceea ce
este mai probabil la pacientii cu etiologie nonischemica. Un centru
specializat are cel putin un operator cu experienta suficientain
interventii care pot fi necesare in vederea realizarii unei proceduri de
succes (de ex. abord epicardic percutan). Centrul realizeaza ablatii
transcateter pentru TV din boald cardiaca structurala (BCS) in mod regulat.
n plus, centrul are resursele necesare pentru a gestiona probleme medicale,
comorbiditdtile si potentialele complicatii la pacientii supusiablatiei AV
complexe; aceasta include expertizd cardiologicda interventionala,
implantarea acutd a dispozitivelor de asistare circulatory mecanica si ajutor
chirurgical cardiotoracic de rezervd. Avand in vedere disponibilitatea
variabila in tarilor europene, este de preferat ca pacientii complecsi sa fie
tratati in cele mai experimentate centre aflate la o distanta rezonabila.

3.5. Genetica
Variantd patogenicd ¢i varianta probabil patologenicd: Colegiul American
de Genetica Medicala a furnizat un cadru de lucru pentru interpretarea
cauzalitatii bolilor prin variante genetice standardizate in clase. Variantele
genetice cele mai probabile pentru a cauza o afectiune asociatd sunt
denumite V, ‘patogenic’, si IV, ‘probabil patogenic’.

Mutatie: Acest termen este utilizat in acest document pentru
denumirea unei variante de Clasa IV sau V.

Variantd de semnificatie incertd: O schimbare in secventa acidului
dezoxiribonucleic (ADN) al unei gene care are efect necunoscut asupra
sanatatii unei persoane.

3. Epidemiologia mortii subite
cardiace, constientizarea publicului si
stratificarea riscului

4.1. Incidenta mortii subite cardiace

MSC este responsabild de 50% dintre toate decesele cardiovasculare , cu un
procent de pani la 50% reprezentand prima manifestare a afectiunii cardiace.*~
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24Th mod ideal, cazurile suspectate de MSC ar trebui identificate din surse
multiple sisupuse autopsiei, care este necesara pentru a exclude cu
certitudine cauzele noncardiace de moarte subita (MS).

Incidenta MSC creste in mod considerabil cu varsta. Cu o incidentd
foarte mica in perioada de sugar si de copildrie (1 la 100 000 persoane-
ani),>>%" incidenta este de aproximativ 50 la 100 000 persoane-ani la
persoanele de varsta mijlocie (in decadele cincisisase de viatd). in a opta
decadd de viata, atinge o incidentdanuala de cel putin 200 la 100 000
persoane-ani.La orice varsta, barbatii au rate mai crescute de MSC
comparativ cu femeile, chiar si dupa ajustarea factorilor de risc ai bolii
arteriale coronariene (BAC). Profilul etnic de asemenea se pare ca are
efecte intinse. Este estimat cd 10-20% dintre toate decesele dinEuropa sunt
MSC. Aproximativ 300 000 de persoane dinEuropa prezinta stop cardiac
extraspitalicesc (SCES) tratat de catre sistemul medical de urgenta
anual.3%3

n lumea vestics, epidemiologia MSC este strans relationata de BCl,care
este responsabild de pani la 75-80% dintre cazurile de MSC.* intimp ce
prevalenta BCl nu a scdzut, s-a constatat un declin semnificativ in
mortalitatea cauzata de BCI. Raportdrile aratd ca incidenta MSC este n
scidere,*®*2 dar riscul de MSC ca proportie a totalititii deceselor
cardiovasculare se poate sa fi crescut.*>%

Desi activitatea fizicd regulatd este beneficd pentru sanatatea
cardiovasculara, sportul, mai ales cind este practicat in mod viguros s-a
dovedit a fi asociat cu MSC in timpul sau imediat dupd efortul fizic in
cadrul populatiilor selectate.*>=! Raportarile au sugerat ci majoritatea
MSC legate de sport au loc mai degrab intr-un cadru recreational °2°3
decat intr-unul competitiv, mai ales printre participantii de sex masculine
si varstd mijlocie, ceea ce sugereaza ca BCl este cea mai comund cauzd

subiacent3. 545>

4.2. Cauzele mortii subite cardiace in

diferite grupuri de varsta

Bolile cardiace asociate MSC variaza in functie de varsta persoanei. La
tineri existd o predominantda a bolilor primare electrice si a
cardiomiopatiilor, precum si a miocarditei si a anomaliilor
coronariene.?>?7:56761 Ins3 jumatate dintre cazurile de MSC din cursul
decadei a patra sunt in legdturd cu BCI, in special legate de sindromul
coronarian acut (SCA)./

La populatiile maiin varstd, predomina bolile structuralecronice (BCl, fie
prin evenimente acute coronariene sau stenozecoronariene cronice, boli
cardiace valvulare si insuficientd cardiaca), in timp ce bolile electrice
potential mostenite sau bolile structurale non-ischemice pot cauza mai
mult de 50% dintre MSC la persoanele cu varsta sub 50 de ani.?’

Distributia pe varsta la prezentarea cu aritmii ventriculare si moarte
subita cardiacd, subtipurile aritmiei dominante, factorii declansatori,
factorii genetici si sexul asociat cu riscul crescut de aritmii ventriculare in
bolile cardiace structural si electrice primare selectate sunt prezentate in
Figura 1.

4.3. Populatia vs. predictia riscului individual

in populatia generali (persoane fira boala cardiacd cunoscuti), cea mai
eficienta abordare pentru preventia MSC constd in cuantificarea riscului
individual de dezvoltare a BCl in baza graficelor cu scorul de risc.54%°
Multiple studii au aratat ca existd o predispozitie genetica de moarte
subitd in timpul ischemiei acute.®®~7° Telul ar fi de a identifica subgrupele,
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relativ mici, de risc inalt din populatia generala aflate la risc de MSC ca
prim eveniment cardiac. Au fost propuse recent modele pentru o noua
stratificare a riscului de MSC in randul populatiei generale.”*73 Nu exist3
incd date suficiente pentru a sustine beneficiul programelor de screening
n mas3 la populatia generald pentru preventia MSC.”476

Timp de zeci de ani, cercetatorii au prevazut o serie largd deindicatori ai
MSC, in special a celei survenite la debutul BCl. Mai multimarkeri non-
invazivi de risc au fost propusi (inclusiv potentiale tardive,variabilitatea alurii
ventriculare, dinamica repolarizarii periodice sisensibilitate baroreflexs).””
Totusi, in ciuda rezultatelor promitdtoare ale studiilor initiale, acesti
predictori nu auinfluentat incapractica clinica. Fractia de ejectie a
ventriculului stang (FEVS) estesingura utilizatd, adesea in combinatie cu clasa
New York HeartAssociation (NYHA), pentru indicatia de ICD ca preventie
primardin cadrul BAC cronice si a cardiomiopatiei dilatative (CMD).
Schemele de stratificare a riscului si calcule succesive au fost dezvoltate
pentru boli aritmogene mostenite, precum cardiomiopatia
hipertroficd (CMH), cardiomiopatia aritmogena de ventricul drept (CMAVD)
si cardiomiopatia de lamin A/C (LMNA).78-82

Ceea ce este considerat risc scazut, intermediar sau crescut va depinde de
tipul evenimentului (ex. fatal sau nu) si de riscul unui eveniment in populatia
generald. De exemplu, mortalitatea depinde devarsta, sex si alti factori de risc
incluzand comorbiditatile. Situatia se complicd cand se ia in considerare un tip
specific de deces, deexemplu MSC. Decesele non-MSC reprezinta evenimente
competitive (sau riscuri competitive) pentru MSC in sensul in care aparitia lor
previne observarea MSC si pot presupune interventii pentru preventia MSC,
precum ICD, cu beneficiu limitat.

4.4. Calculatoare de risc pentru moarte subita

cardiaca si revizuirea metodologiei

Un numar de calculatoare de risc pentru MSC a fost propus pentrupopulatiile
adulte si pediatrice.?%3183-85 Domeniul modelarii predictiilor a evoluat in
utimii zeci de ani, stabilind standarde pentru dezvoltare, validare (interna si
externd) si raportarea modelelor de predictie in MSC. 887 Tn plus fatd de
masurile de discriminare precum indexul ¢, masuri ale calibrarii precum panta
de calibrare au primit mai multa atentie in ultimul timp pentru ca nu este
important doar sa deosebim pacientii cu riscuri mai mari de cei cu riscuri mai
mici, ci si sa obtinem o cuantificare frusta a riscului propriu-zis din
calculatoarele de risc.88 Deficitele tipice in dezvoltarea si validarea
calculatoarelor de risc includ utilizarea esantioanelor istorice care nu
reprezintd cohortele de pacienti contemporani, valori lipsa, rezultate mixte cu
evenimente mixte de importantd clinica diferitd, lipsa validarii externe si
calibrarea lipsa. In acest document este folosita o valoare prag diferita pentru
riscul la 5 ani de MSC/AV in vederea indicatiei de ICD. Fiecare valoare prag a
fost selectatd de catre autorii initiali si de grupul de lucru luand in considerare
riscul competitiv, rezultatul masurat (MSC vs AV) si fiabilitatea fiecarui
calculator derisc.

4.5. Constientizare si interventie: suport vital de
baza public si acces ladefibrilatoare externe

automate

Rata de supravietuire rdmane izbitor de scizutd dupa SCExS,%%°
desi au fost descrise discrepante regionale majore.”® Implementarea
precoce a interventiilor de resuscitare, in special inainte de sosirea
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Figura 1 Figura centrald. Riscuri genetice pentru AV/MSC, declansatori tipici pentru AV/MSC, varsta la prezentare cu AV/MSC, predominanta sexului
si AV tipica (TVP/FV vs. TVM) in diferite patologii associate cu AV/MSC. SCA, sindrom coronarian acut; CAVD, cardiomiopatia aritmogena de ventricul drept;
SBr, Sindromul Brugada; BCl, boala coronariana ischemica; TVPC, tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminica; CMD, cardiomiopatia dilatativd; CMH,
cardiomiopatia hipertrofica; QTL, sindrom de QT lung; TVM, tahicardie ventriculard monomorfa; TVP, tahicardie ventriculara polimorfa; rTOF, tetralogia
Fallot reparata; MSC, moarte subita cardiaca; AV, aritmie ventriculara; FV, fibrilatie ventriculara.

sistemului medical de urgenta, a fost identificata ca element cheie
pentru mbunitdtirea supravietuirii.®>®” Privitor la resuscitarea
cardiopulmonara (RCP) si utilizarea defibrilatoarelor automate externe
(DAE) s-a demonstrat o imbunatatire a rezultatului neurologic si
functional precum si a supravietuirii pacientilor cu SCExS. Datele sprijind
nevoia de disponibilitate mai mare a defibrilatoarelor cu acces public si
a
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89-35 preferabil

pregatirii comunitatii pentru suport vital de baza,
initiat in copildrie si In mod repetat.®1% In final, trimiterea
voluntarilor antrenati pentru suport vital de baza, prin intermediul
retelelor de aplicatii mobile specifice s-a dovedit a creste rata de
RCP initiata de martori, si ca rezultat, reduce cu mult intervalul fara

resuscitare si imbunatateste rezultatul victimelor SCExS. 01103
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Educarea oficialilor publici si a membrilor comunitatii cu privire la
importanta cresterii ratelor de RCP de catre martori si promovarea
utilizarii defibrildrii precoce de catre salvatorii laici si profesionali este
criticd pentru cresterea ratei de supravietuire.

Tabel cu recomandari 1 — Recomandari pentru suportul vital de
baza si acces la defibrilatoareexterne automate

Recomandari Clasa® Nivel®
Este recomandat ca accesul public la defibrilator sd fie
disponibil in locuri unde stopul cardiac este mai probabil sa 1 B
aiba loc.%90?
RCP prompta de cdtre martori este recomandatd in

1 B
SCEXS. 93-95
Este recomandatd promovareainstruirii
comunitareinsuportvital de bazdpentruacresterataRCP ! B
decdtremartorsiutilizareaDAE.?°7,104
Alertarea bazatd pe telefoane mobile a
voluntarilor instruiti in suport vital de baza

lla B

pentru asistarea victimelor SCEXS din
vecindtate trebuie luatd in

considerare. 101103105

DAE, defibrilator extern automat; RCP, resuscitare cardiopulmonara; SCExS, stop
cardiac extraspitalicesc.

3Clasd de recomandare.

bNivel de evidenta.

Centre comerciale, stadioane, statii de transport public, cazinouri.

4. Evaluare si tratament.
Aspecte generale

5.1. Unelte de diagnostic

5.1.1. Istoric si examinarea fizica

Istoricul trebuie sa se concentreze pe ‘semnele de alertd’, incluzand
elemente de sincopd aritmica, de ex. absenta prodromului vagal si
istoricul familial de moarte prematura sau inclusive de MSC, de ex.
fnecul sau accidental de masind in sindromul de QT lung (SQTL) si
TVPC.21% Elementele subtile care sugereazi cauze mostenite include
istoricul familial de epilepsie, sindromul de moarte subita infantile,
surditate (SQTL), insuficientd cardiacd sau implantare de stimulator
cardiac la varsta de < 50 de ani. Elemente ale bolilor relationate cu
afectiuni proaritmice include clicul mezosistolic in prolapsul de valva
mitrala (PVM) simurmur in tractul de ejectie cu Valsalva in CMH.
Anumite elemente cutanate ar putea fi relevante, de ex. Lupus pernio,
erythema nodosum in sarcoidozd, angiocheratomul in boala Fabry,
xantelasma/xantoma, si keratoza palmo-plantara in CAVD.

5.1.2. Teste de laborator

Peptidele natriuretice (peptidul natriuretic tip b, sau peptidul natriuretic tip
pro-b N-terminal) pot avea un rol in identificareapersoanelor cu risc
crescut de MSC in cadrul populatiei generale!?”1% say la pacientii cu
BAC.108

19

Nu exista suficiente date pentru a utiliza peptidul natriuretic tipb ca
metoda de selectie a necesitatii unui DCl.10

5.1.3. Teste nonivazive si invazive

5.1.3.1. Electrocardiogramd si monitorizare
electrocardiograficd ambulatorie?

ECG-ul in 12 derivatii este un instrument important pentru diagnosticul
bolii subiacente, pentru stratificarea riscului in populatiile selectate si
pentru diagnosticul subtipului de AV, daca este surprinsa.Documentarea
aritmiilor legate de simptome este clinic esentiald dar poate fi o provocare
n contextul evenimentelor sporadice. Tipul dispozitivului de monitorizare
ECG si timpul de finregistrare ar trebui sa corespunda cu frecventa
evenimentelor clinic. Monitorizarea unei perioade de 24-48 de ore
(inregistrarea Holter tipicd) este potrivitd pentru aritmiile zilnice,'*? in
timp ce monitorizarea intermitenta peo perioadd mai lungd, cu aparat de
inregistrare ECG activat de cdtre pacient (sau telefoane inteligente sau
dispozitive de sdndtate mobile) ar trebui sd fie preferate pentru
evenimente rare.!'3 Aparatul de inregistrare in bucld implantabil (ILR)
poate fi util in diagnosticarea aritmiilor la pacientii cu simptome potential

amenintitoare de viatd, precum sincopa neexplicats.!**

5.1.3.2. Electrocardiograma mediatd de semnal
Electrocardiograma mediata de semnal (ECGmS) poate detecta semnale
de amplitudine foarte joasa (‘potentiale tardive’) in segmentul QRS
terminall®® utilizand trei masuratori de domeniu temporal: durata QRS,
amplitudinea joasa (<40 uV) a duratei si radacina medie a voltajului patrat
al celor 40 ms terminale ale QRS.*'? Anomaliile in ECGmS pot fi de asemeea
evaluate prin analizidomeniului de frecventd.!*2 ECGmS poate contribui la
diagnosticul CAVD. 116

5.1.33. Testul de efort

Testul de efort este util pentru diagnosticul si evaluarea
raspunsului la tratament la pacientii cu tulburari de ritm dependente
de sistemul adrenergic suspectate/ dovedite, precum TVM idiopatica
indusd de effort, TVP, sau TV bidirectionald in TVPC.1*7118 QT-ul
corectat din perioada de recuperare de 4 minute post testul de effort
poate contribui la diagnosticul SQTL.*°

5.1.34. Imagisticd

Imagistica este esentiala in evaluarea functiei cardiace si in detectarea
cardiomiopatiilor (/¢ ESC CardioMed chapter 10).2° Un raport
imagistic negativ sustine boala electrica primara la un pacient cu AV.
Ecocardiografia este un instrument rapid disponibil si de diagnosticde
prima linie si de stratificare a riscului pentru bolile valvulare BAC si CMD,
CMH, CAVD,*'si noncompactare de ventricul stang (NCVS). Rata de
strain ecocardiografica permite diferentierea intre miscarea activd si
pasivd a segmentelor miocardice si detectarea precoce a disfunctiei
miocardice. Anomalii ale miscarii peretilor pot indica infarcte vechi,
cardiomiopatii sau boli inflamatorii. Strainul longitudinal global este o
masuratoare fiabild a functiei ventriculului stang (VS) si poate detecta
modificari subtile n functia VS in timp ce FEVS este incd prezervatd.'?
Imagistica strain poate evalua dispersia mecanica ce reflectd contractia
neomogend care poate fi asociatd cu cresterea riscului de AV.122-125
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RMN ofera cele mai precise si reproductibile masuratori alefunctiei
atriale, biventriculare globala si sistolica regionala, poate detecta
edemul miocardic, fibroza, infiltratiile, si defectele de perfuzie (ESC
CardioMed chapter 11.4).126 RMC este o metoda mai sensibild decat
ecocardiografia pentru detectia CMAVD,!?’ este diagnostica pentru
NCVS, si poate depista anevrismele apicale in CMH. Fibroza
detectata prin captarea tardivda a gadoliniumului contribuie la
stratificarea riscului de AV in CMH, confirma diagnosticul de TV si
pentru a induce AV cartografiabile, iar noninductibilitatea reprezinta
un endpoint deablatie. Pacientii cu insuficienta cardiaca si FEVS <35%
in general,au indicatie de ICD. Prin urmare, inducerea TV/FV inainte
de implant, nu este necesara. La pacientii cu boli cardiace structurale,
cu FEVS prezervatd sau moderat redusd, care prezintda sincopa
inexplicabila, inducerea TVMS cu ajutorul SEP poate fi utila pentru
identificarea cauzei subiacente si prezicerea'?®

CMD, ?%si posibil in sindromul aritmic din prolapsul de valva
evenimentelor ulterioare.1#® 153 inducerea TVP/FV la pacientii cu boli
structurale cardiace este considerata, in general, mitrald.3% 131
Tehnicile de cartografiere ,,mapping techniques”

pot detecta fibroza difuza si pot sugera etiologia hipertrofiei de
ventricul stang (HVS) pentru ghidarea terapiei specifice, de exemplu,
boala Fabry si amiloidoza. Valoarea prognostica ramane de evaluat.

Tomografia computerizatd cardiaca are avantajul unei rezolutii
spatiale Tnalte (ESC CardioMed chapter 12.1). 132 Sincronizarea cu
ECG,secventele aditionale in apnee impreund cuadministrarea de
beta-blocante pentru scdderea alurii ventriculare, cresc calitatea
imaginilor. Expunerea la radiatii este similarda cu cea din
coronarografie. Angiografia coronariana CT este metoda preferata
pentru excluderea stenozelor coronariene la pacientii cu probabilitate
scazuta de BC. 133,134

5.1.35. Teste de provocare
Acestea sunt sumarizate in tabelul 6. Cele mai comune teste utilizate
sunt cele cuun blocant al canalelor de sodiu pentrusindromul Brugada
(SBr) si testul cu adenozina pentru a exclude preexcitatia
latenta.3>13¢ Provocarea cu epinefrina poate fi utila in TVPC atunci
cand nu poate fi folosit exercitiul fizic. Testulcu epinefrina nu este
recomandat in SQTL din cauza ratei fals pozitive Tnalta si utilitatii
testelor de efort.*3”

Vasospasmul coronarian ca o cauzda a FV in absenta BC
obstructive/cardiomiopatii poate fi testat cu doze intracoronariene
de acetilcolina/ergonovina.

5.1.3.6. Studiul electrofiziologic
Studiile electrofiziologice, inclusiv masurarea intervalelor de
referinta (intervalul atrial — HIS, intervalul HIS — Ventricular),
stimularea electrica programata (SEP), si mapping-ul electroanatomic
pot fi folosite in scop diagnostic si pentru ghidarea terapiei.'45-1%0
Randamentul SEP variaza in functie de conditia cardiaca de baza si
severitatea ei, de prezenta sau absenta TV spontane, terapia
medicamentoasa concomitenta, protocolul de stimulare si locul
stimularii. Protocolul tipic includestimularea din doua situsuri ale VD,
cu 2-3 lungimi de ciclu, conduse in regim bazal, introducerea a 3
extrastimuli si administrare de izoprenalina.148151,152

in epoca actuald, SEP este folositd in principal pentru a
nespecifica.'>*156
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n bolile electrice primare, SEP nu are valoare prognostica, cu toate ca
exista unele dovezi pentru utilizarea sa in SBr.!?” Evaluarea
electrofiziologica invaziva poate avea un rolimportant la pacientii cu
distrofii miotonice. 17

Cu progresele in cartografierea de inalta densitate, mapping de voltaj,
masurarea conducerii/repolarizarii si fractionarea electrogramei poate fi
folositd pentru identificarea tintelor de ablatie sau pentru a diagnostica
cardiomiopatiile. Cartografierea endocardica poate fi utild in diagnosticul
diferential intre CMAVD si TV benigne de tract de ejectie , pentrughidarea
biopsiei in suspiciunea de miocardita, CMAVD, si sarcoidoza.'>8-162

5.1.4. Testele genetice
Secventierea masiva paralela sau de generatie noud a dus la
disponibilitatea crescuta a testelor genetice la un cost redus. Celemai multe
teste genetice folosesc un panel larg de genedeterminate prin asocierea
anume boli, adica gene candidat.'®® Multe asocieri anterioare de gene, au
fost, insa, contestate pentru utilitatea lor diagnostica. Prin urmare, nu se
recomanda includerea genelor discutabile in panelul de diagnostic de
rutiné.164—168

Studiile de asociere la nivelul genomului extins au identificat cd variatia
geneticda comund, polimorfismele de nucleotide unice, pot cauza sau
modifica fenotipurile in BrS, LQTS, HCM si DCM.

Scorul de risc poligenic, concluziile derivate din efectele cumulative ale
acestor polimorfisme nucleotidice unice ,poate juca un rol in diagnosticul si
prognosticul acestor conditii in viitor.168-173

Secventierea genereaza date digitale care necesita analizabioinformatica
ulterioard, permitand identificarea exacta a celormai multe modificari ale
ADN-ului, care afecteaza codificareafiecarei gene.'’*Cele mai comune sunt
variantele de nucleotide unice care determind substitutii unice de
aminoacizi (missense), intreruperi premature sau anomalii de coalescenta
(splice) Insertiile si sau deletiile sunt si mai rare. Importanta clinica amultor
variante de non-codare ramane sa fie determinata.'’»7>Un cadru pentru
interpretarea capacitatii variantelor genetice de a determina boli a
condus la sistematizareaadjudecarii acestui determinism in cinci clase: : V
"patogen”, IV probabil patogenic, lll varianta cu semnificatie incert3, 1I
probabilbenign, | benign. Se iau in considerare mai multe dovezi: asocierea
gena- boala, prezenta unei variante la o populatie sdndtoasa si/sau
bolnava, date din modele informatice (in silico); date functionale in vitro si
n vivo, date de segregare familiala.

O mutatie (varianta IV sau V) poate fi folosita imediat fie pentru
confirmarea diagnosticului la probanzi (primul membru afectat intr-o
familie), sau pentru diagnosticul initial al rudelor sipoate ajuta la ghidarea
terapiei si/sau a prognosticului. Reevaluari periodice ale variantelor de
clasa lll sau IV sunt indicate.'7®

Testarea geneticd pre-implant de embrion este o forma precoce de
diagnostic prenatal. Diagnosticele genetice ale embrionilor fertilizati in
vitro sunt stabilite prin biopsie, permitand astfel transferul de embrioni
normali genetic n uter. Daca tehnica este aplicabila , este important sd se
ofere informatii asupra acestei posibilitati pacientilor cu boli cardiace
monogenice la varsta fertild. Legislatia pentru testarea genetica pre-
implant difera in diverse state, iar strategiile difera .

Testarea genetica si clinica trebuie realizatd numai de o echipa
multidisciplinara, inclusiv profesionisti cu abilitati de consiliere cu privire la
implicatiile si incertitudinea rezultatelor, dar si cardiologi cu experienta in
directionarea testarii catre fenotipul corect.'3>177-17% Un rezultat negativ nu
exclude un diagnostic si nu trebuie utilizat in acest scop. O schema pentru
testele genetice si alte teste diagnostice clinice pentru bolile electrice
primare, bazate pe dovezi acolo unde sunt disponibile, este prezentatd in
tabelul 7.
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Tabelul 6 Teste diagnostice intravenoase de provoca

Test
diagnostic

Ajmalina

Flecainida

Epinefrina

Acetilcolina

Ergonovina

Adenozind

Indicatii

Istoric familial de
SBr sau sdr moarte
subitd aritmica.
SCR.

Identic ajmalina

TVPC 5i SCR cu
sau fara boald
cardiaca structurald
atunci cand testul
de efort este
nefezabil.
Istoric familial de
sindrom moarte

subitd aritmica.

Suspiciune de
vasospasm
coronarian

Identic acetilcolina

Excludere
pre- excitatia
latenta.

Protocol
Dozalrata
infuziei/durata

| mg/kg in 5-10 min
(doza maxima 100 mg)
sau Img/kg cu
10 mg/min. Inregistrare
derivatii standard si

precordiale inalte 30 min.

2 mg/kg in 10 min
(doza maximi 150
mg).
Inregistrare derivatii
standard si precordiale
inalte 30 min.

Repaus 10 min.
Start cu 0,025
pg/kg/min pentru 10
min, crestere
treptatd cu 0,05, 0,1
0,2 pg/kg/min in 5
trepte

Injectare
intracoronariana:
ACD: 20, 50 si 100 pg
in 20 s. >3 min
interval intre injectari.
Doza maxima — 50 pg
in ACD si 100 pgin
ACS.

Injectare intracoronariana,
secventiala:

ACD 20-60 mg

ACS 20-60 mg in 2-5 min.

6, 12, 18 mg bolus
panad la doza maxima
de 24 mg sau pana
cand apare bloc AV

sau pre-excitatie.

Test pozitiv

SBr tip | ECG.

Identic ajmalina

23 bitdi de TVP
sau TV
bidirection ala.

Spasm
coronarian
vizualizat in
timpul
procedurii.

Identic
acetilcolina

Identificare a
cdii
acesorii.

Contraindicatii

Tip | SBr, IC.
Precautii daci exista
suspiciune de boli de
conducere (considera

stimularea temporara)

Identic ajmalina

Alungirea QTc2480 ms.

Stenoza trunchi comun

>50%, b. trivasculara,

boala bivasculara cu
ocluzie  totald, IC
NYHA lII/1V,

insuficientd renald, astm

bronsic sever.

Stenoza de trunchi coronarian
>50%, boala trivasculara,
boala bivasculara cu ocluzie
totald, IC NYHA III/IV,
insuficientd renald.

Astm, boala de nod
sinusal, alergie la
adenozind.

Criterii de oprirea
testului, terapie si
management

TVIFV, tip | SBr ECG,
ESV,
largirea QRS
>150%.
Pentru — TV/FV —
administreazi isoprenalina

iv, sodiu bicarbonat iv.

Identic ajmalina

TAs2200 mmHg, TV
nesustinuta sau TVP, >
10 ESV/min, unda T
alternanta sau intoleranta
bv. Daci simptomele
persistd si dupd
intreruperea testului,
metoprolol iv 2.5-5 mg

in I’

Plasare ghid temporar
pentru back-up pacing.

Risc de soc cardiogen.

Temporary wire should
be placed for back-up
pacing.

Risc de soc cardiogen.

Efecte adv.:
bronhospasm,
bradicardie, asistola,
FA, convulsii.
Antagonist: teofilina.

Timp de
observare

Daci testul este
negativ — 30 min
Test pozltiv —

4 ore

30 min

Timp
observational
normal post-

procedural

Timp
observational
normal post-

procedural

Identic
acetilcolina

5 min.

Locatie

Laborator de

cateterism sau
nafari lui, cu
echipament
complet de
resuscitare.

Identic ajmalina

Identic ajmalina

Laboratorul
de
cateterism.

Laboratorul de
cateterism.

Identic ajmalina.

Ref

136,138,139

140

142

144

AV atrioventricular, ECG electrocardiograma, ESV extrasistole ventriculare, Fa fibrilatie atriala, FV fibrilatie ventriculara, IC insuficienta cardiacd, iv intravenos, NYHA
New York Heart Association, QTc —interval QT corectat, SBr sindrom Brugada, SCR stop cardiac resuscitat, Tas tensiune arteriald sistolica, TV tahicardie ventriculara, TVPC
tahicardie ventriculard polimorfa catecolaminergica, TVP tahicardie ventriculara polimorfa.
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Tabel 7 Teste genetice si investigatii recomandate probanzilor si rudelor cu boli electrice primare

- . Sindrom de
SQTL SBr TVPC FV idiopatica repolarizare
precoce
Test genetic Clasa I Clasa | Clasa |2 Clasa llb Clasa llb
Proband Test clinic Gold standard pentru ECG ECG si derivatii precordiale inalte Test de efort Vezi Sectiunea 5.2.3, ECG
initial diagnostic Test de efort Test de provocare cu blocanti de canale de sodiu® parteaa 3a
Alte teste/proceduri Excludere SQTL Excludere fenocopiab Excludere Holter
dobéndit fenocopia® Ecocardiografie
Follow-up 1-3 ani in functie de severitate
Relatives Screening ECG ECG si derivatii precordiale inalte, incepute la ECG ECG si derivatii Holter
clinic Tf%St“de efort ) 10 ani. Test de provocare cu blocanti de canale Test de efort precordiale fnalte Ecocardiografie
(atunci cand e fezabil) de sodiuc incepute la >16 ani, daca nu existi altd De la nasgtere Test de efort
De la nastere indicatie clinica - 182
Ecocardiograma
Follow-up Fenotip pozitiv si/sau 1-3 ani in functie de severitate

varianta de clasa IV/V

Externare

Fenotip negativ si
fard varianta clasa IV/V
ECG electrocardiograma, FV fibrilatie ventriculara, TVPC tahicardie ventriculard polimorfa catecolaminergica, SQTL sindrom de QT lung, SBr Sindrom Brugada,

3 inclusiv teste genetice neonatale
b fenocopia are caracteristicile unei boli genetice, dar este produsa de factori de mediu

¢nu Tn cazul unui pattern de tip | Brugada documentat
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Recomandari tabel 2 — Recomandari pentru testarea genetica

Recomandari Clasa® Nivel®

Testarea geneticd este recomandatd atunci cand

o afectiune estediagnosticatd la o persoana vie

sau decedatd cu o baza genetica probabila si un | B
risc de aritmie ventriculara si moarte subita

cardiaca.>®18

Cand o variantd posibil cauzald este identificata

pentru prima datd, se recomanda evaluarea

patogenicitatiiutilizand un cadru acceptat la nivel | C
international.t’®

Cand o variantd de Clasa IV sau Clasa V a fost
identificatd la o persoana vie saudecedatd cu o
afectiune care prezintd un risc de aritmie
ventriculara si moartesubitd cardiacd, se | C
recomanda testareagenetica a rudelor de gradul

1, a rudelorsimptomatice si a purtatorilor

obligatorii.

Se recomanda ca testarea geneticad si consilierea

asupra consecintelor sale potentiale sa fie | C
efectuate de catre o echipd multidisciplinara de

experti.t’”?

Se recomanda ca variantele de Clasa IlI (variante

cu semnificatie incertad) si Clasa IV s fie evaluate

pentru segregare in familii acolo unde este | C
posibil si sa fie reevaluate periodic.

Nu se recomanda efectuarea testdrii genetice la
pacientiiindice cu dovezi insuficiente de boald
genetica.

Ecocardiografia este prima modalitate de imagistica care ofera informatii
importante despre functia cardiaca si posibilele afectiuni structurale
cardiace. ( ESC CardioMed 10.3, 10.10, 10.12).120.183,1%0 Nonitorizarea
Holter este utila pentru a evalua frecventa TVNS si a CVP-urilor asociate. (
ESC CardioMed capitolul 8.9).21 Tn plus, o monitorizare Holter cu cel putin
3 derivatii (V1 si doua derivatii inferioare) poate oferi o prima estimare
daca TVNS/CVP sunt unifocale sau multifocale si de la locurile de origine
ale TVNS. Acest lucru este important dacd TVNS nu au fost documentate
anterior pe un ECG cu 12 derivatii.'® Un test de efort poate fi util pentrua
surprinde TVNS pe CAD, coronary artery disease; CMR, cardiac magnetic
resonance; ECG-ul de 12 derivatii si pentru a identifica aritmiile induse
prin exercitiu. Cresterea aritmiilor cu efortul, care nu sugereazd o origine
idiopaticd, ar trebui sd ridice suspiciunea de afectiune structurala a
cordului si sa necesite sfaturi pentru a se abtine dela exercitiile fizice pana
la diagnosticare si la Inceperea tratamentului potrivit. Trebuie excluse boli
coronarienesubiacente semnificative, in functie de probabilitatea pre-test
a pacientului.

Rezonanta magnetica cardiacd (RMC) ar trebui luata in considerare
atunci cand se suspecteazd cardiomiopatii sau boli inflamatorii n
evaluarea initiala. ( ESC CardioMed capitolul 10.4).1* De asemenea, RMC
poate identifica zone de fibroza ca substraturi pentru TVNS.12°
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5.2, Evaluare diagnostica la prima prezentare cu
aritmie ventriculara la pacientii fara afectiune cardiaca
cunoscuta.

Aritmia ventriculara si moartea subitda cardiac abortiva sunt
manifestari comune ale unei afectiuni cardiace necunoscuteanterior. Se
ofera o evaluare diagnostica comprehensiva pentru cinci scenarii
frecvent intalnite.

5.2.1. Scenariul 1: Descoperirea accidentala a unei
tahicardii ventriculare nesustinute

Un algoritm pentru evaluarea pacientilor cu TVNS descoperita
accidental este prezentat in Figura 2.

TVNS incidentald este o descoperire comuna in timpul evaluarii
cardiologice de rutind (de exemplu, pentru afectiuni non-cardiace,
inainte de Tnceperea tratamentelor oncologice,inainte de participarea
la sporturi) si monitorizare nainte de inducerea anesteziei/sedarii
pentru proceduri non-cardiace.'® Pacientii cu TVNS gasite accidental
au nevoie de o evaluaresuplimentara. O sincopa recentd suspectata de
origine cardiacd este un simptom de risc ridicat si poate fi motivul
interndrii in spital.%,*®> Morfologia TVNS (polimorfica sau monomorficd)
este importanta de evaluat. Morfologiile TVM tipice (Figura 3) pot
sugera o origine idiopaticd cu prognostic favorabil. Tn contrast, CPV-
urile (contractii premature ventriculare) cu cuplaj scurt careinitiaza TVP
nesustinute sau TVNS monomorfice cu ciclu scurt dedurata (de obicei <
300 ms, media 245 t 28, intr-o serie) pot identifica pacienti cu risc
ridicat de MSC.86187 ECG-ul cu 12 derivatii in repaus este o evaluare de
prima linie si poate arata semne de afectiune structurala cardiaca sau
afectiunile primare de conducere/ electrice. ( ESC CardioMed capitolul
8.6).188

Recomandari tabel 3 — Recomandari pentru evaluarea
pacientilor care prezinta aritmie ventriculara documentata
recent.

Recomandri Clasa® Nivel®

in cazul pacientilor cu aritmie ventriculard nou
documentata (frecvent CVP, TVNS, TVSM), se
recomanda ca prima evaluare un ECG de baza cu
12 derivatii, inregistrarea aritmiei ventriculare pe
un ECG cu 12 derivatii, si ori de cate ori este
posibil o ecocardiografie.

Tn cazul pacientilor cu aritmie ventriculara nou
documentata (frecvent CVP, TVNS, TVSM) si cu
suspiciune de boald structurald a inimii, alta
decat boalacoronariand dupa evaluarea initiald,
se recomandd luarea in considerare a unui
IRM cadiac.?94%°

Tn cazul pacientilor cu descoperirea accidentala
de TVNS,se recomanda luarea in considerare a lla C
unui ECG Holter > 24de ore.

ECG, electrocardiogram; NSVT, non-sustained ventricular tachycardia,
prematureventricular  contractions; SHD, structural heart disease;
sustainedmonomorphic ventricular tachycardia; VA, ventricular arrhythmia.
3Clasa de recomandare.

PVCs,
SMVT,

bNivel de referinta.
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5.2.2. Scenariul 2: Prima prezentare cu tahicardie

ventriculara monomorfa sustinuta
Un algoritm pentru evaluarea pacientilor care prezintd primul
episod de TVMS este prezentat in Figura 4.

Majoritatea pacientilor care se prezinta cu TVMS au afectare
subiacentad structurala a cordului. TVMS in afectarea structurala a
cordului este in principal datorata re-intrarii legate de cicatrici si
numai ocazional din cauza re-intrarii care implicd un sistem de
conducere afectat sau din cauza surselor focale.

Diagnosticarea etiologiei subiacente si identificarea pacientilor
cu tahicardie ventriculard idiopatica sunt importante. Evaluarea
initiala include istoricul clinic si familial complet, un ECG cu 12
derivatii si o ecografie cardiaci. Inregistrarea ECG-uluicu 12 derivatii
cu TV este indicatd, deoarece ofera informatii importante despre
locul de origine a TV. Morfologiile specifice ale TV (de exemplu,
tractul deiesire al ventriculului drept [RVOT]sau originea fasciculard)
(Figura 3) in absenta unui istoric familialde cardiomiopatii si fara
dovezi de afectare structurald a corduluisunt sugestive pentru TV
idiopaticd.t®®

Morfologiile ECG atipice si prezentarile clinice neobisnuite ar
trebui sa ridice suspiciuni privind afectarea structurala a cordului
subiacentd, chiar dacd ECG-ul de bazad si ecocardiografia sunt
normale. n acest scenariu, o evaluare suplimentars cu IRM cardiac
ar trebui luata in considerare.194 TV cu reintrare lanivelul ramurilor,
care seamdnd cu o configuratie de bloc de ramura pe ECG, este o
caracteristica a unui defect al conducerii, cum ar fi in CMD, distrofie
miotonica si dupd chirurgie valvulara cardiaca (Figura 5). Daca
evaluarea initiala ridica suspiciunea de ateroscleroza coronariand, o
angiografie coronariana poate exclude o ateroscleroza coronariana

semnificativa. Dacd ECG-ul si ecocardiografia sunt sugestive pentru
o cardiomiopatie, IRM-ul cardiac oferd informatii importante
diagnostice privind distributia cicatricelor si caracteristicile tesutului
(Sectiunea 5.1.3.4). Atunci cand evaluarea non-invaziva este
neconcludentd, structura electroanatomica si stimularea electricd
programata pot fi luate in considerare pentru diagnosticul
diferential intre tahicardia ventriculard idiopatica si cardiomiopatia
aritmogena de ventricul
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drept.'®’ Biopsia prin mapping electroanatomic poate fi valoroasa pentru a
oferi un diagnostic de tesut pentru cardiopatia aritmogena de ventricul
drept si boli inflamatorii cu o distributie focala (de exemplu, sarcoidoza
cardiacd).1%81% n cazurile de boli inflamatorii suspectate, tomografia cu
emisie depozitroni CT (PET-CT), serologia autoimuna si biopsiile tesutului
afectat fac parte din evaluarea diagnostica.200.201
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Evaluarea TVNS (Lungimea Istoric personal .
Ryl : : Istoric familial (MSC, Laborator
ciclului, morfologie, induse (Factori de risc Boalt electrich primard (electroliti, (NT-)

de efort) (Clasa I) cardiovasculari, simptome, cardliofiopatie) proBNP, TSH/T4)

comorbidititi, medicatie)

ECG cu 12 Ecocardiografie Holter EKG > 24 o
derivatii (Clasa I) (Clasa I) (Clasa a lla)

Exclude
Bcd

IRM cardiac |
(Clasa a lla)

. @Esc—

Figura 2. Algoritm pentru evaluarea pacientilor cu o descoperire accidentald a tahicardie ventriculare nesustinute. BC, boala
coronariana; IRM cardiac, imagisticad prin rezonanta magnetica cardiacd; ECG, electrocardiogramad; N, Nu; TVNS, tahicardieventriculara
nesustinuta; CVP, complex ventricular prematur; MSC, moarte subita cardiacd; BCS, boald cardiaca structurald; D, Da. 2Morfologia ECG
sugestiva pentru tractului de ejectie al VD sau origine fasciculara, istoric familial negativ, traseu ECG cu 12 derivatii normal si
ecocardiografie. °"de exemplu anormalitati de conducere atrioventriculard, unde Q, complexe QRSlargi, devieri ST/T, voltaje inalte sau
joase anormale. Disfunctie/dilatare/hipertrofie/subtiere de perete ventricular, CVP/TVNS/AV in crestere, multitopice, cu efortul
fizic."De exemplu, pattern Brugada, QT scurt/lung, AV polimorficd/bidirectionald cu efortul fizic. “Test diagnostic pentru a exclude BCin
functie de profilul pacientului si simptome. €Se ia in considerare reevaluarea in cazul aparitiei de simptome noi sau modificari in starea
clinicd a pacientului.
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Figura 3 Morfologii tipice de tahicardie ventriculara idiopatica. BRS. Bloc de ram
de ejectie al VD; TV, tahicardie ventriculara.

Tabel cu recomandari 4 — Recomandari pentru evaluarea
pacientilor care se prezinta cu un prim episod de tahicardie
ventriculara monomorfa sustinuta

Recomandari Clasa A Nivel B
Tn cazul pacientilor care se prezinté cu un prim
episode de TVMS, pot fi luate in considerare c

pentru evaluarea etiologiei studiul
electrofiziologic, mapping-ul electroanatomic,
biopsia ghidata de mapping.1°7-199.202

TVMS, tahicardie ventriculara monomorfa sustinuta.
aClasa de recomandare.
bNivel de evidenta.

26

| .| U
1 T R 1" h'
@Esc—

| 1 d il
ura stanga; VS, ventricul stang; BRD, bloc deramura; TEVD, tract

5.2.3. Scenariul 3: Supravietuitorul unui stop
cardiac

Un algoritm pentru evaluarea supravietuitorilor dupa stop
cardiac subit este prezentat in Figura 6.

O coronarografie urgenta este recomandatd pacientilor
care seprezinta cu infarc miocardic cu supradenivelare de
segment ST (STEMI).203-206  Desi rezultatele analizelor
combinate sunt diferite, 207211 trej studii randomizate
aleatorii nu au gasit un beneficiu semnificativ pentru
coronarografia timpurie in cazul stopului cardiac fara
supradenivelare de segment ST. Tn cazul instabilitatii
electrice dupd stop cardiac, dacd exista suspiciuni de
ischemie in desfdsurare, acest grup de experti a considerat ca
o coronarografie este indicata. Scanarea cerebrala si toracica
CT poate identifica rapid cauzele non-cardiace ale mortii
subiteabortive ,212 precum si rezultatele analizelor de sdnge
pentru oanalizd toxicologicd pertinentd.2!3-21> P3strarea si
stocarea de probe de sange adecvate va permite evaluarea
diagnosticaulterioara, inclusiv analiza ADN.213
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TV pe ECG 12 derivatii Istoric personal

Istoric familial (BSC, Laborator
boald primari (Electroliti, (NT)-
electrici, cardiomiopatie) proBNP, TSH/T4)

(Lungimea ciclului, (Factori de risc
morfologie, induse de efort) cardiovasculari, simptome,
(Clasa ) comorbiditati, medicatie)

ECG 12 derivatii Ecocardiograma
(Clasa I) ( Clasa I)

Exclude
BCl¢

RMN
(Clasa a lla)

4 . v

@ DA PET-CT

Biopsie cardiaci/tisulara

Serologie autoimuna

Mapping — biopsie ghidatd
(daca este implicatd
regiunea ventriculard)
(Clasa a lIb)

\ : : @esc—

Figura 4. Algoritm pentru evaluarea pacientilor care se prezinta cu un prim episod de tahicardie ventriculara monomorfica sustinuta. CAVD,
cardiomiopatie aritmogena de ventricul drept; BC, boala coronariana; AC, angiografie coronariand; IRM cardiac, imagistica prin rezonanta magneticd
cardiac; ECG, electrocardiograma; EF, electrofiziologic; VS, ventricul stang; N, Nu; PET-CT, tomografia cu emisie de pozitroni; CVP, complexe ventriculare
premature; VD, ventricul drept; MSC, moarte subita cardiaca; BCS, boald cardiaca structurala; TVMS, tahicardie ventriculara monomorfica sustinuta; TV,
tahicardie ventriculard; D, Da. ®Morfologie ECG sugestiva pentru tractul de ejectie al VD sau origine fasciculara, istoric familial negativ, ECG cu 12
derivatii normal, ecocardiografie normald. *De exemplu, unde Q, fragmentarea QRS, anomalii ST/T, anomalii de cinetica a peretilor in teritoriile
coronariene. ‘De exemplu, anomalii de conducere atrioventriculara, unde Q, complexe QRS largi, inversia undei T, voltaje neobisnuit de inalte sau joase.
9Test diagnostic pentru a exclude BC in functie de profilul pacientului si simptome. eConform criteriilor revizuite.!® ‘De ex. anomalii de conducere AV,
voltaje anormal de inalte sau joase, QRS larg, deviatii ST/T, dilatatie sau disfunctia VS, intdrzierea intensificarii cu gadolinium cu distributie non-
ischemica. éDe ex, anomalii de conducere AV, QRS larg, modificdri ST, ExV multifocale, hiperemie inflamatorie si edem, fibroza, disfunctie sistolica VS si
VD, revarsat pericardic.
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Orice inregistrare ECG, provenita de la serviciile de urgenta, lafel ca si
inregistrdrile provenind de la interogarea dispozitivelor cardiace
implantabile, pot contribui la diagnostic.?16-21% ECG de repaus in 12
derivatii (incluzand precordiale inalte) 220 estefundamental si ar trebui
repetat constant in cursul recuperdrii dupa oprirea cardiaca.
.Monitorizarea continua electricd este recomandata pana la stabilirea
tratamentului cronic.?2222 Ecocardiografia poate permite diagnosticul
precoce prin identificarea anomaliilor structurale.??2223 |magistica
arterelor coronare este importanta pentru excluderea bolii ischemice
coronariene, disectilor sau a altor anomalii coronariene.5%224
Tomografia coronariana de coerenta opticd sau ecografia
intravasculard pot ajuta la caracterizarea stabilitatii placilor si a
stenozelor sau a mecanismelor care au condus la stenoza.??> RMN
adaugd valoare diagnosticului , in particular pentru cardiomiopatii
ascunse.131,226»228

Afectiunile electrice primare pot fi demascate prin manevre de
provocare precum administrarea de blocante de canale deN2136.22%-231
ECG 1in clinostatism si ortostatism232,233, administrare de
adenozinal#234, epinefrinal4115223>239  ergonovina/acetilcolina22224,
stres mental®*%2*? sau test de efort.116:117,119,.232243 Sty dijul electrofizi-
ologic si cartografierea electro-anatomica pot ajuta la elucidarea
mecanismelor responsabile de stop cardiac si sa ofere alternative
terapeutice la unii pacienti.244-248 Testarea genetica poate identifica
o cauzda moleculard a MSC prin identificarea mutatiilor la nivelul
genelor asociate cu anumite fenotipuri.213:249,250
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Figura 5 BBR-VT, tahicardie ventriculara fasciculara prin reintrare. ECG, electrocardiograma; TV, tahicardie ventriculara.
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Recomandari Tabel 5 - recomandari pentru
evaluarea pacientilor care au supravietuit unui
episod de MSC

Recomandare Clasa de Nivel de La toti pacientii careau
recomandare® evidenta® supravietuit unuiepisod de MSC,
serecomanda recuperarea
Evaluare nregistrarilor de ladispozitivele
. . lectri rdi implantabilesi
diagnostica electricecardiace implantabilesi a

Se recomanda cainvestigarea unui
pacient care a supravietuit unui

episod de MSC fara ocauza evidenta

extracardiaca, sa fie facuta de o

echipa multidisciplinara’”->>
1-256

La pacientii instabili hemodinamic
dupaun episod de MSC la care
exista suspiciunea de

ischemie in desfasurare, se
recomanda efectuarea
coronarografiei.

La pacientii care au supravietuit
unuiepisod de MSC, CT
cerebral/torace artrebui luat in
considerare atuncicand ECG,
ecocardiografia sicaracteristicile
pacientului nupledeaza petru o
cauza de originecardiaca.?'>%>7

La pacientii care ausupravietuit
unuiepisod de MSC, serecomanda
recoltarea de probebiologice
pentrutestarea genetica si

toxicologica.>®214

lla

29

dispozitivelor portabile.27.218

La pacientii care ausupravietuit
unuiepisod de MSC, se
recomanda repetareakCG in
timpul ritmuluistabil( inclusiv
derivatiile precordiale inalte),
precum si monitorizarea cardiaca
electricacontinua.?2%:22?

La toti pacientii careau
supravietuit unuiepisod de MSC,
serecomanda efectuarea
ecocardiografiei invederea
evaluarii integritatii structurale si
functionale cardiace.

La toti pacientii careau
supravietuit unuiepisod de MSC,
fara ocauza evidentd, se
recomanda efectuarea
coronarografiei siaRMN cardiac

cu prizatardiva de
contrast,62.222,223,226

La pacientii care au supravietuit
unuiepisod de MSC, fara ocauza
evidenta, se recomanda test de
efort fizic si testare la
administrarea deblocante de
canal de 5 117,222,258-260

La pacientii care au supravietuit
unuiepisod de MSC, testarea la
adminstrarea deergonovina,
acetilcolind sau hiperventilatie,
poatefi luata in considerare
pentru diagnosticarea
vasospasmului
coronarian.240,:261

MSC, moarte subita cardiaca; CT, tomografie computerizatd; ECG,
ecocardiograma

aClasa de recomandare

bNivel de referinta
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5.2.4. Scenariul 4: Victima unui episod de MSC
Algoritmul pentru evaluarea unei victime dupa unepisod de
MSC este prezentat in figura 7.

Afectiuni cardiace genetice pot fi identificate lao procent
intre 25-49% dintre pacientii tineri(<50 de ani), victime ale unui
episod de MSC. Aceste afectiunipot fi prezente si in randul
rudelor decedatilor.?>°¢>° Pentru identificarea cauzei mortii,
este important sa se culeagd toate datele legate de simptome
anterioare, comorbiditati si istoriculgy milial 25,56,215,262,263

Principalul rol al autopsiei este sd stabileascd cauza mortii.
Un anatomo-patolog specializat modifica diagnosticul intitial in
41% dintre cazuri, subliniind necesitatea evaluarii de catre un
specialist?63-26>.  Afectiunile cardiace mostenite genetic,
identificate la autopsie includ cardiomiopatii(CMH, CMD,
CAVD) si B.C.I prematura?>27.56266. Un screening toxicologic
poate decola supradozajul de droguri sau medicamente in 31
pani la 56% din cazurile de MSC la tineri.26:2¢8 In cazurile cu
rezultat toxicologic negativ la autopsie, termenul de moarte
subitd cardiaca aritmica poate fi folosit, aritmiile fiind cauza
potentiala.>®183223.253Colectarea de tesuturi pentru extragerea
ADN-ului este importantd pentru analiza geneticd post-
mortem, rezultatul fiind pozitiv pand la o treime din
cazuri. 183,269,270

Evaluarea clinicd a rudelor de gradul 1 este importantd
daca autopsia nu elucideaza cauza mortii(sectiunea 5.2.5,
scenariul 5) sau se suspicioneaza prezenta afectiunilor genetice
mostenite, cu o ratd de diagnostic combinata clinic sigenetic
intre 18 si 51%.2°%266.271 Testarea genetica post-mortem, tintita

pe cauza mortii, identificamutatii la aproximativ unul din trei
cazuri.55r256r269

30

Recomandari Tabel 6 - Recomandari pentru
evaluarea victimelor unui episod de MSC

Nivel de
evident3®

Clasa de
recomandare?

Recomandare

Investigarea unei

morti subiteneasteptate, in
special in cazulsuspiciunii
unei afectiuni genetice
mostenite, ar trebui sa fie o
prioritate pentru sistemul
public de sanatate.?0.2>56

n cazurile de moarte
subitd, se recomanda
culegerea tuturordatelor
legate decircumstantele
mortii,simptome
anterioare, istoriculfamilial
si medical.?>®

O autopsie
cuprinzatoare este
recomandatd, ideal, in
toate cazurile de moarte
subita si intotdeauna la
pacientii sub 50 de

ani. 183,264,265,267,269,270

n cazurile de MSC se
recomanda prelevarea de
mostrede tesut potrivite
pentru extragerea deADN
si consultareaunui
anatomo-patolog cardiac
candse suspicioneazd o
afectiune genetica
mostenita sau cauzamortii
este inexplicabila.26426>
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Testarea toxicologica se recomanda
la victimele mortiisubite de cauza
incertd.267,268

Pentru MSC unde cauza este
cunoscutdsau se suspicioneaza a fi
o afectiunegenetica mostenita,
testarea genetica

tintita este

recomandata.>®266:269

Testarea genetica post mortem la
victimele mortii subite cardiace
aritmica, tintitaasupra afectiunilor
aritmice primare,esterecomandata
lapacientii sub 50 de ani si/ sau
circumstantele si/ sauistoricul
familialsustin prezenta unei

afectlunl arltm|ceprimare_ss,183,223

Cand autopsiadescopera oafectiune
cardiacagenetica mostenita,se
recomandaevaluarea cardiologica

specializatd a rudelorde gradul
1271,272

Tn cazul victimelorunei morti subite,
la care exista

suspiciunea uneiafectiuni cardiace
genetice mostenite,se recomanda
evaluarea cardiologica

specializata a rudeloryq gradul
1,223,253,273

Secundar unui episodde moarte
subitacardiaca aritmica,
testarea geneticapost mortem
pentrugene suplimentareeste
recomandata.

Secundar unui episodde moarte
subitacardiaca aritmica,
testarea geneticafolosind
secventionarea

exomica sau genica fara nici o
ipoteza, nueste
recomandatd?’#27°

SC, moarte subita cardiaca;
acid deoxiribonucleic;
2Clasa de recomandare
bNivel de referinta

31

MSC, moarte subita cardiacd; AND, aciddeoxiribonucleic;
Clasa de recomandare
PNivel de referinta

5.2.5. Scenariul 5: Rudele pacientilor decedati in

urma unui episod de moarte subita cardiaca aritmica
Un algoritm pentru evaluarea rudelor pacientilor decedati in
urma unui episod de moarte subita cardiacd aritmica este
prezentat in figura 8.

Studiile pe evaluarea familiilor victimelor unui episodde moarte
subitd cardiaca aritmica, au identificat afectiuni cardiace
genetice care sunt presupuse a fi cauza mortii in absenta altor
dovezi. Rata de diagnostic variaza intre 18 si 53%, fiind
dependenta de populatie si protocoalele investigatiilor
clinice?’®. Etiologiile includ sindromul de QT lung, sindrom
Brugada, tahicardie ventriculard polimorfa catecolaminergica si
alte patologii precum cardiomiopatiile?’6.Toate protocoalele de
studiu bazate pe o abordare similara a evaludrii raportului
patologic al victimei, istoricului medical, circumstantelor mortii
si apoi oferirea unei evaludri clinica rudelor victimei cu un
minim de istoric personal, familial, examen clinic, ECG, test de
efort siecocardiograﬁe223,252,253,277-282_
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Evaluarea caracteristicilor
pacientului si a
circumstantelor producerii
¥ MSC (Clasa I)

Ecocardiografie (Clasa |)

J

e recolteaza probe de singe pentru toxicologie
si teste genetice (Clasa I)

Se verificd/se repetd ECG (Clasa I)

®

Figura 6 Partea intai. Algoritmul de evaluare al supravietuitorilor mortii subite cardiace
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Figura 6 Partea a doua. Algoritmul de evaluare al supravietuitorilor mortii subite cardiace. FA, fibrilatie atriala: BCl, boald coronariana ischemica ; RMC,
rezonantd magneticd cardiacd; CT, tomografie computerizatd; ECG, electrocardiogramd; MSC, moarte subitd cardiacd; TVMS, tahicardie
ventriculara monomorfa sustinutd; STEMI, infarct cu supradenivelare de segment ST; FV, fibrilatie ventriculara. 2Ghidul Societatii Europene de
Cardiologie pentru managementul infarctului miocardic acut cu supradenivelare de segment ST — 20173, PExcluderea bolii structurale cardiace pe
baza varstei si caracteristicilor pacientilor; Durata QT trebuie reevaluatd la cateva zile dupd stopul cardiac. “Se ia in considerare efectuarea
CT/angiografie coronarian3 pe baza caracteristicilor pacientilor si a contextului clinic. Functia ventriculului stang la ecocardiografie trebuie
reevaluati la cateva zile dup stopul cardiac pentru a exclude miocardul siderat drept cauzi a disfunctiei sistolice. ¢In cazul unei suspiciuni clinice
nalte (simptome tipice si supradenivelarea tranzitorie a segmentului ST in timpul monitorizarii), se poate lua in considerare testarea precoce
pentru spasm coronarian.
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O vamieuskeade

Autopsie amanuntics*
(Chasa 1)
Se pistreazl o probi de singe pentru
examenul toxicologic (Chsa I

Se realizeaza evaluarea
cardiologicd a rudelor de gradul |
(Chasa )

Evaluare genetici post-mortem gi
consiliere genetica (Clasa )

]

. @esc—

Figura 7 Algoritm pentru evaluarea victimelor mortii subite. SMSA, sindrom de moarte subita aritmica, MSC, moarte subitd cardiac. *Autopsia este
recomandata ideal in toate cazurile de moarte subitd si este obligatorie la cei sub 50 de ani. Autopsia ar trebui sa includa examen macroscopic si
histopatologic complet al tututor organelor. Inima ar trebui examinata ideal de un anatomopatolog specializat in patologie cardiaca. Mostrele
potrivite pentru extragerea ADN ar trebui pastrate dacd se suspicioneazd o cauza mostenitd sau o moarte neexplicati. "Bazatd pe toate
circumstantele, aceasta include autopsii negative, autopsii fard o concluzie clara, cardiomiopatii non-ischemice, boala coronariand ischemica
atunci cand este suspicionatd hipercolesterolemia familiala si disectie de aorta toracica. Dupa consimtamantul informat al familiei.

34


HP
Line


2022 Ghidul ESC de management al aritmiilor ventriculare si de preventie a mortii subite cardiace

Unde s-au diferentiat a fost frecventa de utilizare a testelor
suplimentare, cum ar fi ECG cu plumb mare, monitorizare Holter,
ECG cu medie a semnalului, RMC si teste provocatoare.'3®
Provocarea cu medicamente blocante ale canalelor de sodiu si ECG
cu plumb ridicate efectuate sistematic la rudele SMSA au oferit un
randament de 28% Diagnosticele BrS intr-un studiu?®!; cu toate
acestea, existd ingrijorari cu privire la fals pozitive.2® 1 n plus,
provocarea cu epinefrind nu a fost studiatd sistematic in familiile
SMSA, dar,in opinia acestui grup, poate fi utild la pacientii
suspectati deTVPC care nu pot face exercitii fizice.'3’

Datele recente au indicat un randament genetic de cel putin
13% in cazurile de SMSA135178183276283 Urmarirea de rutind a
familiilor fard un diagnostic da putine rezultate n noile
diagnostice,?®* desi copiii decedati pot fi urmériti pentru boala
penetrantd de varsta pana la varsta adulta.!s!

Daca o autopsie este ambigua sau daca o autopsie nu a fost
efectuatd intr-un caz tanar de MSC cu antecedente familiale sau
personale suspecte de boala cardiaca ereditara, atunci randamentul
evaludrii familiale a fost similar cu cel din cazurile clare
SMISA 223,253,271

Recomandari Tabel 7 — Recomandari pentru evaluarearudelor
victimelor sindromului de moarte subita aritmica

Recomandari Clasa® Nivel®

Familial evaluation of SADS decedents

is recommended:

fpentru rudele de gradul |

pentru rudele care au o mutatie bazatd p
analiza istoricului familial

pentru rudele cu simptome suspecte

cand varsta victimei este <50 de ani sau daca
exista date sau istoric familial ce sugereaza o
boald mostenits,223252253,277,281

Dacd testarea genetica post-mortem victimelor

SMSA detecteaza o mutat patogenica,

evaluarearudelor victimel SMSA ar trebui sa I B
includa testare genetica.183.253:277,281

Evaluarea de baza a rudelor victimelor SMSA ar
trebui sa includd anamneza si examen clinic,
ECG standard si cu derivatii precordiale inalte,
ecocardiografie si test de efort.?23:252,253,277,281

Daca dupa examinarea rudelor victimelor SMSA
nu se gaseste un diagnostic, se recomanda
controlul periodic pentru copii victimelor pana
la varsta adult3.18%284

Testarea farmacologica cu blocante de cana de
sodiu ar trebui luata in considerare | rudele
victimelor SMSA >16 ani atunci can testarea de
bazé si/sau a probanzilor ridic suspiciunea de
BrS.277,281
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Monitorizarea ambulatorie a ritmulu cardiac
si RMC pot fi luate in considerare la rudele Ilb C
victimelor SMSA 223:253:277,281

Testarea farmacologica, ce include testul de
provocare cu epinefrina(daca testul de efort
nu se poate realiza) si testul de provocare cu
blocante de canale de sodiu pot fi luate in
considerare la rudele victimelor SMSA atunc
cand testarea de baza este normal.??328
Daca dupa examinarea rudelor victimelor
SMSA nu se gaseste un diagnostic, nu se
recomanda controlul periodic la adulti
asimptomatici, cu recomandarea de a reven
laun control daca apar simptome sau apar
modificari in istoricul familial.*8%-284

1lb B

SBr, sindromul Brugada, RMN rezonanta magnetica
cardiacd; ECG,electrocardiograma; SMSA, sindrom de
moarte subita aritmica.

2Clasa de recomandare
bixelul de evidenta

6. Management terapeutic al
aritmiilor ventriculare. Aspecte
generale

6.1. Managementul acut
6.1.1 Tratamentul cauzelor reversibile

Cauzele reversibile pot reprezenta pana la 50% din MSC.28>28¢ Cu toate
acestea, de cele mai multe ori este dificil sa se determine cauzaexacta de
baza a MSC, precum si daca aceasta este reversibild. Daca boala cardiaca
de baza este necunoscutd sau daca este suspectatd progresia bolii, este
necesard o evaluare comprehensivd a pacientilor cu MSC (Sectiunea 5.2.3,
scenariul 3). Dezechilibrele electrolitice, cum ar fi hipokaliemia, pot
declansa AV, iar o crestere rapidd a potasiului extracelular poate genera
asistolie.?®”-28% Alti factori precum bradicardia, ischemia, spasmul
coronarian, tromboza, febra, infometarea acuta si dieta pot contribui la
aparitia AV. 2°02%2 Se recomand3 corectarea acutd a acestor factori
reversibili. Aritmiile induse de agenti medicamentosi trebuie suspectate
la pacientii tratati cu agenti despre care se stie ca modificd proprietdtile
electrice cardiace (de exemplu, inducerea prelungirii QRS si/sau QT) sau
care provoaca anomalii electrolitice (de exemplu tiazide si diuretice de
ansa). Atunci cand sunt luate in considerare aritmii induse de agenti
medicamentosi, orice agent potential inductor trebuie retras, iar
substantele despre care se stie ca prelungesc intervalul QT (de exemplu,
sotalol) trebuie evitate.?*>?** Hipomagnezemia si/sau hipokaliemia pot fi
asociate cu torsada varfurilor(tv). Magneziul intravenos este o terapie
eficientd pentru tv, chiar si in absenta hipomagneziemiei.?®>In cazurile
refractare de tv recurenta, in conditiile unui interval QT lung dobandit,
aritmia poate fi suprimata prin cresterea frecventei cardiace subiacente
izoproterenol (izoprenalind) sau prin electrostimulare

transvenoasd. Pacientii care supravietuiesc MSC in contextul unei
286

folosind

presupuse cauze reversibile, potavea o ratd de mortalitate ridicata.
intr-un mare studiu observational recent?®® efectuat asupra
supravietuitorilor MSC atribuite unor cauze reversibile si corectabile,
implantarea ulterioara aDCl a fost asociatd cu o mortalitate mai mica, de
toate cauzele, cu exceptia SC resuscitat survenit in contextul infarctului
miocardic acut (IMA). Astfel, necesitatea implantarii preventive a unui
DCl ar trebui luata in considerare pe baza bolii cardiace de baza, precum
sia unei evaluariindividuale arisculuiviitor de AV amenintatoare de viata.


HP
Line


2022 Ghidul ESC de management al aritmiilor ventriculare si de preventie a mortii subite cardiace

7
Evaluare familiali a rudelor
de gradul |, a purtatorilor
mutatiel sau a rudelor cu
simptomatologie sugestivi

‘\ (Clasa I) >
Consiliere genetica si

testare in cascadd pentru
\ rude (Clasa 1)

Blocant al canalelor
de sodiu
(Clasa Ila)

@Esc—

Figura 8 Algoritm pentru evaluarea rudelor decedatilor cu moarte subitd inexplicabild. RMC, rezonanta magnetica cardiacd; ECG, electrocardiogramd; N, Nu; SMSA,
sindrom de moarte subitd aritmicd; MSC, moarte subitd cardiaci; D, da. @Peste 16 ani + orice suspiciune de sindrom Brugada la testele diagnostice sau legat de circumstantele

decesului. PDaci testarea la efort nu este fezabil3. CReevaluati daca se modificd istoricul familial sau apar noi simptome.
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Tabelul de recomandari 8 — Recomandari pentrutratamentul
conditiilor reversibile

Nivel®

Clasa?

Recomandari

Se recomanda renuntarea la agentii cauzali
ori de cate ori sunt suspectate AV induse de
medicamente.2%3:2%4297

Investigarea cauzelor reversibile (de exemplu,

dezechilibre electrolitice, ischemie, hipoxemie,

febra)c este recomandatd la pacientii cu AV.?%2%
Tn ciuda unei posibile cauze corectabile

pentru inducerea AV, necesitatea implantarii
CDI ar trebui luatd in considerarepe baza lla
evaludrii individuale a riscului de

AV/MSC ulterioara.2ss,296,299

DCl, defibrilator cardiac implantabil; MSC, moarte subita cardiaca; AV, aritmieventriculara.
2Clasd de recomandare.
bNivel de evidenta.

“Lista nu este exhaustiva.

6.1.2. Managementul acut al tahicardiei
ventriculare monomorfe sustinute

Pacientii care prezintd TVMS trebuie tratati in functie de simptome sietiologie
(Figura 9). Pacientii care prezinta instabilitate hemodinamica necesitd
cardioversie sincronizata imediatd. Dacd sincronizarea nu este posibild, trebuie
utilizat un soc nesincron. Cardioversia nu este indicata la pacientii cu TVN repetitiva
(Figura 10). Este importantd documentarea oricarei tahicardii cu complexe QRS
largi, tolerate hemodinamic, prin ECG cu 12 derivatii. Administrarea de
adenozing® sau aplicarea manevrelor vagale cu inregistrare continué a ECG in
12 derivatii pot fi aplicate o tahicardie supraventriculard (SVT) poate fi luata in
considerare. Adenozina administrata intravenos poate termina, de asemenea,
subtipuri specifice de TV. Un astfel de rdaspuns sustine o activitate trigger
mediata de adenozin monofosfatul ciclic (AMPc), ca mecanism suiacent al
TV.3% Fibrilatia atriald (FiA) preexcitatd poate firecunoscutd dupd pattern-ul ECG
,RLN" (rapid, larg, neregulat). Poate mima TV, iar administrarea intravenoasa a
agentilor medicamentosi care incetinesc conducerea AV, cum ar fi adenozina, beta-
blocantele si amiodarona, trebuie evitatd.>? Se recomanda intreruperea prompta a
TVMS chiar si pentru cele tolerate hemodinamic, deoarece poate aparea o
deteriorare hemodinamica rapida.

= N
Managementul acut al pacientului cu tahicardie regulata cu complexe ORS largi
~ Cardioversie/defibrilare/SVA N A Tolraté ' lgtoric, examen fizic ECGin
. {Clasa 1) ] hemodinzmiz & 12 derivatii
Jm; Adenozina sau manevre
suspiciune de bosla < vagale daci este de lual in
r. cardaca structursl | onnaderare T5Y(Clasa lla)
7 L e
TV idiopaic
1
e + ¥
TV fasciculara “TV din tractul de Attpsay
cunoscuta ejectie neldentificat
ﬁu?ﬁc 1 EWEED 1
[_' - pentru cardioversie: pentn cardiovesie
1 1
® 5 b
| 3 T
m Procainamidd T Procainamidi
. (Clasil) ‘ (Clasa 1) {Clash a) (Clash lla)
Flecainida Aeniodarond
Ajmalina (Clasid b}
Sotalol —
Amiodarond’
(Clash IIb)
Cardioversie (Clasi 1) ]
- @Eesc—

Figura 9 Algoritm pentru managementul acut al tahicardiei regulate cu complexe QRS largi. SVA, suport vital avansat; ECG, electrocardiograma; N, Nu; TSV, tahicardie supraventriculara;
TV, tahicardie ventricularg; D, da. 2Pe ldngd TSV, adenozina poate termina, de asemenea, TV idiopaticd, ceea ce indica apoi activitatea declansatd ca mecanism care sta la baza
aritmiei. "Beneficiile cardioversiei trebuie cantdrite in raport cu riscurile legate de anestezie/sedare. “Avand in vedere disponibilitatea limitaté a celorlalte medicamente

anti-aritmice.
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Figura 10 Salve repetitive de tahicardie ventriculara intrerupte ocazional de ritm sinusal. TV, tahicardie ventriculard

Terminarea poate fi realizata cu cardioversie electrica, medicamente anti-
aritmice sau tehnici de stimulare. Toate drogurile anti-aritmice (DAA) pot
duce la hipotensiune arteriala, dar trebuie luat in considerare si riscul
individual de anestezie/sedare, masura necesard pentru cardioversie.
Pentruterminarea farmacologica a TV de etiologie neprecizata, toleratd
hemodinamic, poate fi utilizata procainamida sau amiodarona fin
administrare intravenoasd. In studiul PROCAMIO3®, terapia cu
procainamida a fost asociatd cu o proportie mai mare de incetare a
tahicardiei si mai putine evenimente adverse cardiace majore, comparativ
cu amiodarona. Procainamida iadministrata ntravenos nu trebuie utilizatd
la pacientii cu insuficientd cardiaca severd, IM acut si boala renala in stadiu
terminal. Administrarea altor DAA (ajmaling, sotalol si flecainida)30430>
poate fi luatd in considerare la pacientii fara boald cardiacd semnificativa,
dar riscul de evenimente adverse trebuie céantarit cu atentie.
Disponibilitatea DAA trebuie luata in considerare, de ex. procainamida nu
este disponibild in multe tari europene.La pacientii cu un DCI, stimularea
prin pacing overdrive poate termina acele VT cu o lungime a ciclului sub
rata programata de detectare

38

a DCI. in cazul unei TV idiopatice cunoscute (Figura 4), pentru conversia
acutd, se recomanda tratamentul cu beta-blocante (pentru TV din tractul de
ejectie al VD)3% sau verapamil (pentru VT fasciculard)3®’. Desi verapamilul
poate opri alte tipuri de TV idiopatic,3”’ pot apirea reactii adverse
importante, cum ar fi hipotensiune arteriald severa. Daca etiologia TV este
incertd, administrarea  intravenoasa de  verapamil nu este
recomandati.3%83% Este obligatorie o evaluare comprehensivi a pacientilor
care prezinta TVMS, daca boala cardiaca de baza este necunoscuta sau dacd
este suspectatd progresia bolii (Sectiunea 5.2.2, scenariul 2).

6.1.3. Managementul furtunii electrice si al
tahicardiei ventriculare continue

Furtuna electricd este frecventa la pacientii cu DCI si a fost definita
ca trei sau mai multe episoade de AV sustinute, care apar in decurs
de 24 de ore, necesitand fie stimulare anti-tahicardica (ATP), fie
cardioversie/defibrilare, fiecare eveniment fiind separat de cel putin
5 min.319312 pacientii care se confruntd cu o furtund electrica sunt
predispusi la tulburari psihologice, decompensare a insuficientei
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cardiace si mortalitate crescutd.3>31* Severitatea unei furtuni electrice poate
varia, de la episoade recurente de TV asimptomatice terminate de ATP, pana la
instabilitate electricd amenintatoare de viata, cu AV recurente frecvente, dupd
tocuri multiple. De asemenea, socurile delivrate frecvent de DCI pot fi aplicate
inadecvat (Figura 11). Tn cazurile de socuri ale DCI inadecvate (de exemplu,

in caz de TSV sau defecte ale sondelor) sau terapie DCI inutild (de

exemplu, pentru TVNS sau pentru TVS repetitivecare se termina si
repornesc spontan), se recomanda dezactivarea DCI. Dacd un specialist

in electrofiziologie sauprogramatorul nu este disponibil, DCI poate fi

dezactivat prin plasarea unui magnet deasupra dispozitivului.

DCI
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S > ‘
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Figura 11. Partea 1. Managementul pacientilor cu furtuna electrica sau descarcari repetate ale defibrilatorului cardiac implantabil.
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in cazul instabilititii hemodinamice la evaluarea initial, se recomandi instituirea
suportului vital avansat (SVA).3™® Conditiile reversibile care contribuie la initierea si
perpetuarea AV trebuie corectate (vezi Sectiunea 6.1.1). Managementul suplimentar
depinde de tipul de AV si de etiologia subiacentd.**2316 Managementul necesit3 adesea o
abordare complexd, ce vizeazd reprogramarea DCI, atunci cand este cazul, terapie
antiaritmica medicamentosd, sedare, ablatie cu cateter, modulare autonoma si suport
circulator mecanic.

Este necesard abordarea tonusului simpatic ridicat. Pentru pacientii cu socuri DCI
recurente, sedarea este indicatd pentru a atenua suferinta psihologica si pentru a
scadea tonusul simpatic pro-aritmogen. Tratamentul initial cu beta-blocante, de
preferinta beta-blocante neselective cum ar fi propranololul, care a fost superior
metoprololului intr-un studiu,3”” combinat cu amiodarona®® este cel mai frecvent utilizat.
La pacientii cu TV recidivante netolerate hemodinamic, rezistenti la amiodarond,
landiololul (blocant B1 selectiv cu actiune ultrascurtd) s-a dovedit eficient pentru

321 322

Administrarea altor DAA, cum ar fi procainamida, lidocaina. sau
chinidina?®®?”’ depinde de situatia specificd, tipul de AV si etiologia
subiacenta. Cand furtuna electrica persista, cu socuri multiple in cateva ore, in
ciuda terapiilor anti-aritmice disponibile, trebuie luatd in considerare
sedarea/intubarea profundd, mpreund cu ventilatia mecanicd.3?® Daci
tratamentul cu beta-blocante este insuficient sau nu este tolerat pentru a scadea
tonusul simpatic, pacientii selectati pot beneficia de modulatie autonomd, adica

327 sa

blocarea ganglionului stelat percutan,?® anestezie epidurali toracala u

denervare simpatic3 cardiaci stanga.3?

Cea mai frecventd aritmie care sta la baza furtunii electrice este TVMS
asociatd BSC, aritmie ce poate fi abordata prin cateter-ablatie.3!%32°
Ablatia cu succes a fost asociata cu o reducere semnificativa a TV si a
recurentei furtunii electrice, imbunatatind supravietuirea pe termen lung.

La pacienti cu TVMMVT, cateter-ablatia este preferata fata de terapia cu DAA,

supresia aritmiei in doud studii mai mici.31%3%0
( T ~
TV polimorfa
J
Etiologia de bazd
Ischemie Factori AV QT lung AfeetiGne
acuta precipitant] ‘ polimorfs dobandit slectrici W
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¥ v ¥
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Figura 11 Partea 2. Managementul pacientilor cu furtuna electricd sau descarcari repetate ale defibrilatorului cardiac implantabil.
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Figura 11 Partea a treia. Managementul pacientilor cu furtund electrica sau descarcari repetate ale defibrilatorului cardioverter implantabil. DAA,droguri anti-aritmice; FA,
fibrilatie atriala, SVA, Suport vital avansat; TVPC, tahicardie ventriculard polimorfa catecolaminergicd; SRP, sindrom de repolarizare precoce; DCl, defibrilator cardiac

implantabil; N, Nu; ESV, extrasistola ventriculara; STEMI, infarct miocardic cu supradenivelare de segment ST; TSV, tahicardie supraventriculara; AV, aritmie ventricularg;

FV, fibrilatie ventriculard; D, da. 2 Aspecte speciale ale sectiunii de terapie cu dispozitive. "Nu exista date privind efectul chinidinei asupra AV polimorfe declansate de

ESV la pacientii cu cardiomiopatii. Incarcitura AV mare se referd la un scenariu clinic de episoade de AV foarte frecvente care necesit3 socuri delivrate de DCI, reusisndu-

se doar mentinerea unor scurte perioade de ritm stabil. incircitura AV scizutd se refers la un scenariu clinic de socuri repetate ATP/DCI urmate de ritm stabil. ®Dac3

bradicardia sau pauzele post-extrasistolice faciliteaza initierea TVP/FV. eStimularea overdrive (stimularea cu o frecventa putin mai mare decét ritmul de baza) poate fi utild

pentru a suprima temporar TV lenta recurenta/repetitiva.

care poate incetini si mai mult VT. Cateter-ablatia trebuie luata in
considerare si la pacientii cu episoade simptomatice recurente de TVP sau
FV declansate de o ESV similard.?2332-334 |nstituirea suportului circulator
mecanic poate fi luatd in considerare pentru stabilizarea hemodinamica,
atunci cand terapia conventionala esueaza, precum si pentru a oferi suport
circulator in timpul ablatiei. 33 Tntr-o meta-analiz recentd carea inclus 2465
de pacienti, a fost observatd o mortalitate substantial mai scdzutd cu
tratamentul profilactic de suport mecanic circulator in randul pacientilor
care prezentau furtund electrica sau scor PAINESD cu risc ridicat. 33’ n schimb,
utilizarea in-extremis a suportului mecanic circulator in timpul ablatiei a fost
asociatd cu o ratd mare a mortalititii.3* La pacientii cu furtuna electric pe
fond de TVP/FV recurent3, etiologia subiacentd determind managementul
consecutiv (Figura 11).

11

Tabelul de recomandari 9 Recomandari pentru
managementul acut al tahicardiei ventriculare sustinute si al
furtunii electrice

Recomandari Clasa® Nivel®

Managementul acut al TV sustinute
Cardioversia DC este recomandatd ca

tratament de prima intentie pentru pacientii cuSMVT cu
deteriorare hemodinamica. 3033

Cardioversia DC este recomandata ca

tratament de primd intentie pentru pacientii careprezinta
TVMS tolerata, cu conditia ca riscul anestezic/de
sedare sa fie unul scazut.

Continuare
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La pacientii care prezintd TV idiopaticd tolerata
hemodinamic, se recomandd tratament cu beta- blocant
intravenos ( TV TEVD) sau verapamil (TV
fasciculara),306:307

La pacientii care prezinta tahicardie regulate,cu
complexe QRS largi, tolerata hemodynamic,
presupusa a fi TSV, trebuie sa fie luata in considerare
administrarea de adenozind sau

efectuarea manevrelor vagale.3®

La pacientii care prezinta TVMS toleratd
hemodinamic si BCS cunoscuta sau suspectata, trebuie sa
fie luata in considerare procainamida

administratd intravenos.*®

La pacientii care prezinta un TVMS tolerate hemodynamic, in

absenta unui diagnostic stabilit,poate fi considerata
administrarea amiodaronei

intravenos.3%

La pacientii care prezinta TVMS tolerata hemodynamic, in

absenta BSC semnificative,
flecainida, ajmalina sau sotalolul pot fi luate in
considerare.304305

Administrarea Verapamilului intravenos nu este recomandatd

in tahicardia cu complex QRS larg cu
mecanism necunoscut.3%30°

Managementul furtunii electrice

La pacientii cu furtuna electrica, se recomanda
sedarea usoara pana la moderatd,pentru a atenua
suferinta psihologica,

precum si pentru a reduce tonusul simpatic
Terapia antiaritmica cu beta-blocante (de preferinta
neselective) in combinatie cu amiodarona
administrata intravenos este recomandatd la
pacientii cu BSC si furtundelectricd, cu exceptia

contraindicatiilor.317318

Administrarea intravenoasd de magneziu si
suplimentarea cu potasiu la pacientii cu tv.>

Izoproterenol sau stimulare transvenoasa pentru
cresterea frecventei cardiace la pacientii cu sindrom
QTL dobandit si tv recurentd, in ciuda corectarii
conditiilor precipitante si a
administrarii de magneziu.

Cateter ablatia este recomandata la pacienti cu TV

incesanta sau furtund electrica pe fond de TVMS refractara

la DAA, 320331

Intubarea/sedarea profundad trebuie luatd fin
considerare la pacientii cu furtund electric
refractard la tratamentul medicamentos.’?

Cateter ablatia trebuie luatd fn considerare la pacientii cu
episoade recurente de TVP/FV declansate de o ESV similara,
care nu raspunde la tratamentul medicamentos sau la

revascularizare coronariana.??%332333

Chinidina poate fi luata in considerare la pacientii cu

BC si furtund electricd pe fond deTVP recurentd, cand

altd terapie cu DAA
esueaza.’?3324

Modularea autonoma poate fi luatd in considerarela
pacientii cu furtuna electricd refractara la tratamentul

C
medicamentos si la care cateter
ablatia este ineficientd sau nu estegg,opil5 326,328,340
Intituirea suportului mecanic circulator poate filuatd in
considerare in cadrul managementului furtunii electrice c

refractare la tratatamentul

medicamentos ce asociaza soc cardiogen.’®®

AAD, medicament anti-aritmic; CAD, boala coroariana; DC, curent continuu; LQT, QT lung; PVC,
complex ventricular prematur; PVT, TV polimorfa; RVOT, tractul de flux ventricular drept; SHD,
boala cardiacd structurald; SMVT, tahicardie ventriculard monomorfa sustinuta; SVT, tahicardie
supraventriculara;

TdP torsade de varfuri; VS, fibrilatie ventricul, tahicardie ventriculara.

o Clasd de recomandare.

6.2. Managementul pe termen lung

6.2.1. Farmacoterapie

Este oblogatoriu tratamentul medicamentos optim al bolii cardiace de baz3,
inclusiv dozele maxime tolerate de medicamente pentru insuficienta cardiaca.3*
La pacientii cu insuficientd cardiaca cu fractie de ejectieredusa (ICFEr), Ghidurile
ESC 2021 pentru diagnosticul si tratamentul insuficientei cardiace acute si
cronice recomandd inhibitor al enzimei de conversie a angiotensinei (ACE-
I)/blocant al receptorilor de angiotensina (BRA)/inhibitori ai receptorului de
angiotensind si neprilizind (ARNIs), antagonisti ai receptorilor mineralocorticoizi
(ARM),beta-blocante si inhibitori ai cotransportatorului sodiu- glucoza 2 (i-SGLT2)
pentru a reduce mortalitatea datoratd insuficientei cardiace si BSC.34?

Tabelul de recomandari 10 — Recomandaripentru tratamentul cu medicamente pentru
insuficienta cardiaca

Recomandari Clasa? Nivel®

Tratamentul medicamentos optim, inclusive
IECA/BRA/ARNI, MRA, beta-blocante si inhibitori
SGLT2 este indicat la toti pacientii cu insuficienta

cardiacd cu FE redusa 3447

IECA, inhibitor al enzimei de conversie a angiotensinei; BRA, blocant al receptorilor de angiotensina;
ARNI, inhibitor al receptorilor de angiotensina si neprilizind; FE, fractia de ejectie; ARM, antagonisti ai
receptorilormineralocorticoizi; SGLT2, co-transportator sodiu-glucoza 2.

?Clasad de recomandare.

®Nivelul dovezilor.

DAA au un rol important ca terapie adjuvantd in managementul AV, in special la
pacientii simptomatici (Tabelul 8). Panda acum, niciun DAA, cu exceptia beta-
blocantelor, nu a demonstrat o reducere a mortalitatii de toate cauzele. Orice agent
medicamentos are un potential semnificativ de a provoca evenimente adverse,
inclusiv pro-aritmie. De exemplu, numeroase DAA, precum si un numar mare de
medicamente cu alte indicatii terapeutice, pot prelungi intervalul QT
(http://www.crediblemeds.org) si pot provoca tv, au efecte cronotrope negative, pot
agrava insuficienta cardiaca si pot induce bradicardie. O serie de medicamente cresc
riscul de AV la pacientii cu SBr (http://www.brugadadrugs.org).
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Tabel 8

Droguri anti-aritmice

Amiodarona

Adenozind

Ajmalind

Beta-blocant

Landiolol
(actiune ultra-scurtd p1-blocant

selectiv)

Nadolol (Neselectiv
blocant B1B2)

Propranolol (Blocant

p1p2
neselectiv)
Disopiramida

Efecte la nivelECG

Scade frecventanodului
sinusal, prelungeste
intervalul QT

Bloc AV tranzitoriu

Prelungeste durata
QRS siintervalul QT

Scade frecventa
nodului sinusal,
prelungeste intervalul
PR, scurteaza intervalul
Qr

Vezi beta-blocant

Vezi beta-blocant

Vezi beta-blocant

Creste frecventa nodului
sinusal si prelungeste
intervalul PR, durataQRS
si intervalul QT

Indicatii (indicatie
specifica)

ESV, TV, FV

Tahicardie regulatd
cu complexe QRS
largi, de origine
necunoscuta
(tractul de ejectie al
VD)

TV
(demascarea ECG
a SBr)

ESV, TV (LQTS,
TVPC)

TV, furtuna
electrica

ESV, TV(SQTL,
TVPC)

ESV, TV
(furtund electrica,
SQLT, TVPC)

ESV, TV

Droguri antiaritmice (tratament acut si cronic)

Doza oralazilnica

(doza i.v.)

200-400 mg

Doza de incarcare:
600—

1200 mg/

24 h 8-10 zile.(Doza
deincarcare: 5
mg/kgin

20 min-2 ore, de2-3
oriin 24 ore,

apoi 600-1200mg/
24 h 8-10zile)

Fard administrare
orala
(6-18 mg bolus)

Fard administrare
orala

(1 mg/kgin

5-10 min (doza
maxima 100mg)
sau 1 mg/kgla 10

mg/min)

Diverse (diverse)

Fard administrareorala
100 pg/kg bolus intr-un
minut, infuzie 10- 40
ug/kg/min (max

80 pg/kg/min; doza
totala max. 24 ore 57,6
mg/kg/zi)

40-120 mg

80-320 mg
(160 mg/24 h)

250750 mg
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Efecte secundare

Cardiace: Bradicardie, Tvf(rar)
Extracardiace:
Fotosensibilitate, depozite
corneene, hipotiroidism,
hipertiroidism, toxicitate
pulmonarad, epatotoxicitate,
polineuropatie, piele
decolorata

Durere retrosternala, flush
facial, bronhoconstrictie

Cardiace:

FV (rar la SBr suspectat),
ocazional Tvf, inotrop
negativ Extracardiace: icter
colestatic, cefalee, greata,
trombocitopenie

Cardiace: Bradicardie, bloc
AV, hipotensiune arteriald,
inotropnegativ
Extracardiace: Oboseals,
bronhospasm, tulburdri
sexuale,depresie,
extremitati reci

Vezi beta-blocant

Vezi beta-blocant

Vezi beta-blocant

Cardiace:

Inotrop negativ, AV bloc AV,
effect pro-aritmia (TVM,
ocazional Tvf)

Contraindicatii, precautii, alte

consideratii

Precautii:

Disfunctie a nodului sinusal,
tulburdri severe de conducereAV,
hipertiroidism

Alte consideratii:

Poate fi utilizat la pacientii cu
insuficientd cardiacd. Creste riscul
de miopatie atunci cand este utilizat
concomitent cu statine

Contraindicatii: Astm bronsic
sever, FApreexcitata

Alte consideratii: Antagonist:

teofilina

Contraindicatii: SBr, ECG tip ,QT
prelungit

Contraindicatii: Disfunctie severd a
nodului sinusal, AVsevera
tulburari de conducere, insuficienta
cardiaca decompensata, vasospasm
coronarian, astm bronsic sever, SBr

Contraindicatii:

Vezi beta-blocant. Bradicardie, hipotensiune
arteriala

Alte consideratii: Experienta limitata cu
utilizarea sa peste 24 de ore

Contraindicatii: Vezi beta-blocante
Alte consideratii:

Timpul de injuméatatireplasmaticd
20-24 ore

Contraindicatii: Vezi beta-blocant

Contraindicatii:Disfunctie severd a
nodului sinusal, AV severa tulburari
de conducere

intraventriculara severe

Continuare
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Flecainida

Isoproterenol

Lidocaina

Mexiletind

Procainamida

Propafenona

Prelungeste intervalul
PR, durata QRS si
intervalul QT

Creste frecventa
nodului sinusal,
scurteaza intervalul
Qr

Fard efecte
semnificative

Fard efecte
semnificative

Prelungeste intervalul
PR, durata QRS si
intervalul QT

Prelungeste intervalul
PR, durata QRS si
intervalul QT

ESV, TV
(demascareaBrS
ECGb)

(Furtuna
electricd in SBr,
FV idiopaticd si
SRP, Tvf,
beta-blocant
supradozaj;
SQTL dobandit)
(TV/FV
asociata cu SAC)

ESV,TV
(Lat3)

TV

ESV,TV

200-400 mg
(1-2 mg/kgin 10
min)

Fara uzoral
(0.5-10
pg/min)

Fara uz oral
(50-200 mg bolus,
apoi 2-4 mg/min)

600-1200 mg
Doza de incarcare:
initial400 mg
urmata de
600 mgin
primele 24 h

(100 mg bolus,
poate fi repetat
dupd 5 minute in
absenta efectului,
max 500-750 mg
[max 50mg/min.)
Apoi,2-6 mg/min.

450-900 mg
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Extracardiace:

Efecte anticolinergice

Cardiace:

Pro-aritmie (TVM, T VF
ocazional), inotrop
negativ, bradicardie
sinusala,  bloc AV,
conducere AV 1:1 fin
timpul flutter-ului

Extracardiac:

Efecte asupra
sistemului nervos
central (de exemply,
somnolentd, diplopie,

dureri de cap)

Cardiace:

Tahicardie sinusala,
vasodilatatie

Extracardiace: cefalee,
transpiratie,

tremor

Cardiace: bloc
sinoatrial Extracardice:

Efecte asupra
sistemului nervos
central (de exemplu,
somnolenta,vertij )

Cardiace: Bradicardie sinusald in
caz de disfunctie a nodului
sinusal,hipotensiune

Extracardiace:

Efecte

sistemului nervos

central (de exemplu,

tremor, dizartrie,

ameteli), tulburari

gastro-intestinale
Cardiace: Bradicardie

asupra

sinusala, hipotensiune
arteriala, TdP
Extracardiac:

Eruptie cutanatd, mialgie,
vasculitd, lupus sistemic,
agranulocitoza

Cardiace:

Bradicardie sinusala, blocAV,
inotrop negativ, pro-aritmia
(TVM, ocazional Tvf)
Extracardiace: Tulburdri
gastro- intestinale, cefalee,
gurduscata

tulburari  de conducere, infarct
miocardic in antecedente, BSC
semnificativa, hipotensiune
arteriald

Alte consideratii:
Reduce obstructia in tractul de ejectie
VS si simptomele in CMH

Contraindicatii: IM in antecedente,BSC
semnificativd, SBr, disfunctie severa de
nod sinusal, tulburari severe de
conducere AV sau intraventriculara,
SQTL mostenit (altul decat LQTS3),
boala renala

severa (CrCl

,35 ml/min/1,73 m2)

Alte consideratii:

Intrerupere daci QRS se alungeste
>25% sau apare bloc deramurd

Contraindicatii:

SAC, SQTL

Alte consideratii: timp de
injumatatire scurt (2 min)

Precautii:

Dozd redusa in caz de scadere a
fluxului sanguin hepatic (de exemplu,
soc, B-blocare, insuficienta cardiacd
severa)

Alte consideratii: Mai eficient la
nivel ridicat de potasiu. Putine
efecte secundare hemodinamice

Contraindicatii:

Disfunctie nod sinusal, tulburari
severe de conducere AV, insuficientd
cardiacd severa

Contraindicatii: Disfunctie severd a
nodului sinusal, tulburari severe de
conducere AV, tulburari severe de
conducere intraventriculara, disfunctie
severa VS, hipotensiune,SBr

Contraindicatii: IM in antecedente, BCS
semnificativd, SBr, disfunctie severa a
nodului sinusal, tulburdri severe de
conducere AV sau intraventriculara, SQTL,
boala renald sau hepaticd semnificative Alte
consideratii: Intrerupere dacd QRS se
alungeste cu >25% sau apare bloc de
ramurad
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Chinidina Creste frecventa (Fve SBr, SQTL) 600-1600 mg
nodului sinusal si Doza de
prelungeste incdrcare:
intervalul PR, Initiere 2(A)Ovmg|a
3ore panala
durata QRS i obtinerea
intervalul QT efectijlui, max.
3gin
primele 24 de
ore
Ranolazina Scade frecventa TV (LQTS3) 750-2000 mg
nodului sinusal,
prelungeste
intervalul QT
Sotalol Scade frecventa TV 160-640 mg
nodului sinusal, (0,5-1,5 mg/kgin
prelungeste 10 mvinute.
intervalul QT Dacd este
necesar, se
poate repeta
dupa
6h)
Verapamil Prelungeste intervalulPR (tahicardie 120-480 mg

fasciculara VS) (5-10 mg in bolus
lent. Daca este
necesar, se poate

repeta in 30 min)

Cardiace: Hipotensiune,
Tvf. Extracardiace:
Tulburari
gastrointestinale,
tulburari auditive si
vizuale, confuzie,
leucopenie, anemie
hemolitica,
trombocitopenie,
anafilaxie

Cardiace:

Bradicardie sinusala,
hipotensiune
Extracardiace:
ameteli, greata,
constipatie, tulburari
gastro-intestinale,
cefalee,

eczema

Vezi beta-blocante, Tvf d(>0,2%
dintre pacienti, monitorizare
atentd a intervalului QT

si CrCl)

Cardiace:

Bradicardie sinusala in
disfunctia nodului sinusal,bloc
AV, inotrop negativ,
hipotensiune Extracardiace:
Tulburdri gastro-intestinale,
edem periferic, flushing

Contraindicatii:

Disfunctie severa a nodului
sinusal, tulburare severa de
conducere AV sau
intraventriculara, IM in
antecedente, BSC,
semnificativ, hipotensiune,
SQTL.

Contraindicatii:

Disfunctie severa a nodului
sinusal, insuficientd cardiacd
severa, SQTL (altul decat
LQTS3)

Precautii:

Tratamente

concomitente asociatecu
intervalul QT

prelungit.
Contraindicatii:
Disfunctie severd a
nodului sinusal,

tulburdri severe de
conducere AV,
insuficientd cardiaca
severa cu FEVS redusa,
HVS semnificativd,
CICr<30ml/min,
Vasospasm coronarian,
SQTL.

Precautii:

Tratamente concomitente
asociate cu prelungirea
intervalului QT,
hipokaliemie

Alte consideratii: Efectelede
blocare a canalelor de potasiu
necesitd doze maimari
decat efectul beta-blocante

Contraindicatii:

Insuficientd cardiaca cu FEVS
redusa, disfunctie severa a
nodului sinusal si tulburari severe
de conducere AV, TV de origine
necunoscuta, SCA,sindrom
WPW

Alte consideratii:

Creste riscul de miopatie
atunci cand este utilizat
concomitent cu statine.

SCA, sindrom coronarian acut; FA, fibrilatie atriala; AV, atrioventricular; SBr, sindromul Brugada; TVPC, tahicardie ventriculard polimorfd catecolaminergicd; CrCl, clearance-ul
creatininei; ECG, electrocardiograma; SRP, sindrom de repolarizare precoce; CMH, cardiomiopatie hipertroficd; SQTL, sindrom QT lung; VS, ventricular stang; FEVS, fractia de ejectie
a ventriculului stang; HVS, hipertrofie ventriculara stangd; IM, infarct miocardic; TVM, tahicardie ventriculara monomorfd; ESV, extrasistola ventriculara; BCS, boala cardiaca
structurald; SQTS, sindrom QT scurt; Tvf, torsada varfurilor; FV, fibrilatie ventriculara; TV, tahicardie ventriculard; WPW, Wolff-Parkinson—White.

a Precautie la afectiuni concomitente sau medicamente care prelungesc intervalul QT. Ar trebui intrerupt daca QTc >500 ms. Vezi Figura 13. Algoritmul pentru evaluare naintea

initierii si urmdrirea pacientilor care necesita medicamente asociate cu prelungirea intervalului QT.
°Dac3 ajmalina nu este disponibil.

“IM subacut, contractii premature ectopice multifocale corelate cu reteaua Purkinje, SRP, FV idiopatica.
dEfectele secundare proaritmice necesitd indicatie de clasé inaltd la pacientii fara DCI.
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Figura 12 Algoritm pentru evaluarea inainte de initierea si urmarirea pacientilor care necesitd agenti de blocare a canalelor de sodiu. AV, atrioventricular; BR, bloc
de ramur3; ECG, electrocardiogram3; VS, ventricular stang; IM, infarct miocardic; N, Nu; D, da. °http://www.brugadadrugs.org. Flecainid3, encainida. ©
Administrarea concomitentd de medicamente cu efect de blocare a nodului AV la pacientii cu fibrilatie atriald sau flutter atrial. dLa purtatorii de defibrilatori
cardioverter implantabili, ar putea fi acceptat un risc mai mare de pro-aritmie indusa de medicamente. ¢Conform Ghidurilor ESC din 2020 pentru diagnosticul si
managementul fibrilatiei atriale.3*8 A AQRS>0,25% nu este o valoare cut-off absolutd, dar depinde de ldrgimea QRS inainte de initierea medicamentului si de

individualizarea raportului risc-beneficiual pacientului.

Modificarea factorilor de risc, atunci cdnd este posibil, este importanta pentru
prevenirea efectului pro-aritmia. La pacientii care necesitd unmedicament potential
inductor de aritmie, se recomanda ECG regulat si alte teste in conformitate cu profilul
pacientului si caracteristicile DAA (Figurile 12 si 13).

6.2.2. Terapia cu dispozitive
6.2.2.1 Defibrilatorul cardiac implantabil

DCl este o parte integranta in tratamentul pacientilor care supravietuiesc
unui SCR survenit in contextul unei AV sau a celor considerati a fi expusi unui
risc ridicat de aparitie a acesteia. Dezavantajele sunt reprezentate de costurile
initiale ridicate ale dispozitivului, complicatiile asociate acestuia, precum si o
valoare mare a number-to treat necesar pentru a preveni o MSC in preventia
primar3. O meta-analizd a trei dintre primele studii referitoare laDCl,349-35
care compara DCl cu terapia medicamentoasa in prevenitia secundara a
MSC, a demonstrat o reducere a
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mortalitatii cu 28% (HR 0,72; 95% ClI 0,6-0,87; P = 0,0006),

aproape fin totalitate datorita reducerii decesului de cauzdaritmica (HR
0,5; 95% Cl 0,37-0,67; P < 0,0001) in grupul 1CD.352

Prin urmare, utilizarea unui DCI pentru preventia secundara aMSC, aparuta
in absenta cauzelor reversibile, este larg acceptatd. O serie de studii

randomizate controlate®>3-3%6

au stabilit rolul DCI in preventia primard a
MSC la pacientii cu insuficientacardiacd si FEVS <35%. Reducerea raportatd
a mortalitatii a fost sustinuta recent de doua mari registre prospective
contemporane, care au inrolat peste 5000 de pacienti.?*”*8 Instudiul EU-
CERT-ICD, implantarea 1in preventie primarda a fost asociatda cu o
mortalitate mai mic3d cu 27%, cu rezultate similare in BCl si CMD. 3>/
Rezultatele studiului DANISH, totusi, indica faptul ca beneficiul
mortalitdtii poate fi putin claractualmente la pacientii cu
insuficienta cardiacd non-ischemica
(vezi Sectiunea 7.1.3.1).3%

Speranta de viata a pacientului, calitatea vietii si comorbiditdtile sunt de
importanta capitala in ceea ce priveste terapia cu DCI,

mai


http://www.brugadadrugs.org/
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Figura 13 Algoritm pentru evaluare fnainte de initiere si pentru urmdrirea pacientilor care necesitd medicamente asociate cu prelungirea intervalului QT. ECG,
electrocardiograma; VS, ventricular stang; N, Nu; D, da. 2http://www.crediblemeds.org. ®Dacd indicatii puternice si nu existd un tratament alternativ, consultati un specialist.

Conform Ghidurilor ESC 2020 pentru diagnosticul si managementul fibrilatiei atriale34®

precum si reevaluarea si discutarea acestor probleme cu pacientul in momentul
schimbdrii generatorului. Existd dovezi cd pacientii cuboald renald in stadiu terminal, cu
diabet sau pacientii varstnici beneficiazd mai putin sau deloc de un DCI de prevenire

primars 357,360-362

Femeile au fost slab reprezentate in toate studiile de preventie primara iar
datele sugereazé ci ar putea beneficiamai putin.3! in general, riscul de MSC
trebuie cantarit in raport cu riscul asociat al individului de deces de cauza non-
aritmicd. 363364

Tn contextul medicinei centrate pe pacient, medicii si profesionistii din
domeniul sanatatii ar trebui sa implice candidatii si beneficiarii DCI intr-un
proces de decizie comun. Este obligatorie comunicarea informatiilor relevante,
asigurand o buna intelegere a beneficiilor, riscurilor si consecintelor potentiale
ale diferitelor optiuni, pentru a permite pacientului sa participe la luarea
deciziilor.Acest proces comun de luare a deciziilor ar trebui sd vizeze diferitele
scenarii, inclusiv implantarea DCI in preventia primard, luarea in considerare a
inlocuirii generatorului DCI si ingrijirea la sfarsitul vietii. Foarte important,
perceptia despre ,,calitate buna a vietii” depinde de numerosi factori care sunt
cantdriti diferit de oameni cu medii culturale, religioase si socioeconomice
diferite. Desi scorurile de predictie clinica, cum ar fi scorul de beneficiu MADIT-
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ICD,3%*pot oferi informatii suplimentare utile, luarea deciziilorclinice nu ar trebui
sa se bazeze doar pe astfel de scoruri.

Complicatiile terapiei cu DCI includ terapii inadecvate, fracturi de sonda si
infectii legate de dispozitiv. Un defibrilator cardiac implantabil subcutanat (S-
DCl) a fost dezvoltat pentru a rezolva problemele legate de sondele electrod. S-
DCI nu are sonda electrod intravasculara si, prinurmare, nu poate furniza ATP.
Tn studiul PRAETORIAN, 849 de pacienti cu DCI, dar fara indicatie de stimulare,
au fost randomizati la un S-DCl sau un DCI transvenos.3%® Pe o perioada medie
de urmdrire de 49 de luni, a fost demonstratd non-inferioritatea pentru
obiectivul principal reprezentat de complicatii legate de dispozitiv sau socuri
inapropiate. Rata socurilor inapropiate a fost de 9,7% in grupul S-DCl si de7,3%
in grupul DCI (HR 1,43; 95% ClI 0,89- 2,30), iar rata complicatiilor legate de
dispozitiv a fost de 5,9% in S-DCI si 9,8% in grupul DCI (HR 0,69; 95% Cl 0,44—
1,09). De asemenea, nu a existat nicio diferenta in ceea ce priveste obiectivul
secundar reprezentat de deces si socuri adecvate, dar studiul nu a fost prevazut
pentru a arata non-inferioritatea acestui obiectiv secundar. De notat, mai mult
de 80% dintre pacientii inclusi erau in clasa | si Il NYHA, pacientii inclusi fiind mai
tineri comparativ cu studiile DCI anterioare.
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Tabel de recomandari 11 — Recomandari pentruimplantarea
defibrilatorului cardiac implantabil (aspecte generale)

Recomandari Clasa® Nivel®
Implantarea unui defibrilator cardiac implantabil este

recomandatd numai la pacientii care au o 1 C
sperantd de viata, cu o calitate bund a acesteia >1 an.

Nu se recomanda implantarea unui DCI la

pacientii cu AV incesante, n lipsacontrolului C

acestora

DCl, defibrilator cardiac implantabil; AV, aritmie ventriculara.
?Clasa de recomandare.
®Nivelul dovezilor.

Tabel de recomandari 12 — Recomandari pentruprevetia secundara a
mortii subite cardiace *

Recomandari Clasa? Nivel®

Implantarea DCI este recomandata la pacientii cu FV
documentata sau TV cu deteriorare hemodinamica,
n absenta cauzelor

reversibile.3ao—3s2

La pacientii cu TV/FV, cu indicatie pentru DCl si fara
contraindicatie pentru amiodaronad, amiodarona
poate fi luata in considerare atunci cand un DCI nu este lib C
disponibil, contraindicat din motive medicale

concomitente sau refuzat decdtre pacient.

La pacientii cu TVMS sau TVPS/FV declansate de o ESV cu
morfologie similard si o indicatie pentru DCl, cateter ablatia
poate fi luatd in considerare atunci cdnd un DCI nu este

Ilb (¢
disponibil, este contraindicat din motive medicale

concomitente sau este refuzat de pacient

DCI, defibrilator cardiac implantabil; ESV, extrasistola ventriculard; TVMS, TV
monomorfa sustinutd; TVPS, TV polimorfa sustinuta; FV, fibrilatie ventriculara; TV,
tahicardie ventriculara.

*Pentru preveentia primara si aspectele specifice ale preventiei secundare,mergeti
la Sectiunea 7.

?Clasa de recomandare.

°Nivelul dovezilor.

Tabel de Recomandari 13 — Recomandari pentru defibrilatorul cardiac
implantabil subcutanat

Recomandari Clasa? Nivel®
Defibrilatorul subcutanat poate fi luat in considerare ca o

alternativd la defibrilatorul transvenos la pacientii cu

indicatie pentru un DCl,atunci cand terapia prin pacing lla B

pentru bradicardie, resincronizare cardiacd sau ATP nu
este necesara.*®

ATP, pacing anti-tahicardie; DCI, defibrilator cardiac implantabil.
?Clasa de recomandare.
"Nivel de evidenta.
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6.2.2.2.  Terapia de resincronizare cardiaca aditionald

Terapia de resincronizare cardiaca (TRC) reduce mortalitatea ininsuficienta
cardiacd®®’, fiind obligatorie evaluarea atentd a potentialului beneficiu al
TRC la pacientii cu indicatie DCI inainte de implantare.?Rolul terapiei
aditionale cu defibrilator este mai putin bine stabilit.3%3%°, Studiul
randomizat controlat RESET-CRT isi propune sa determine impactul
defibrilatorului CRT asupra mortalitatii generale si a MSC la pacientii cu
insuficientd cardiaca cu indicatie TRC.

Tabel de recomandari 14 — Recomandari pentru terapiei de resincronizare
cardiacd aditionald defibrilatorului cardiac implantabil

Recomandari Clasa? Nivel®

Atunci cand exista indicatie pentru DCI, se recomanda
evaluarea beneficiului pacientului inurma 1 C
defibrilatorului-TRC.3¢

TRC, terapie resincronizare cardiacd; DCl, defibrilator cardiac implantabil.
®Clasa de recomandare.
"Nivelul dovezilor.

6.2.2.3. Defibrilatorul cardiac wearable
Defibrilatorul cardiac wearable (DCW) este un defibrilator extern despre care s-a

demonstrat c3 detect3 si trateaza cu succes TV si FV.3% Prin urmare, este potrivit
pentru pacientii care prezinta risc, dar care temporar nu sunt candidati pentru un
DCl, de exemplu, din cauza extractiei unui dispozitiv infectat si a tratamentul
ulterior cu antibiotice.”* O problem nerezolvati este protectia pacientilor in faza
incipienta (40 de zile) dupd un IM. Studiul VEST ainrolat 2302 pacienti cu IM acut si FEVS
<35%, aflati sub tratament medicamentos optimal (OMT) conform indicatiilor de ghid,
randomizati precoce intr-un mod 2:1 pentru a primi un DCW sau nu.3’2 Dupi o
urmarire de 90 zile, nu a existat nicio diferentd in ceeac ce priveste obiectivul primar
reprezentat de decesul de cauza aritmica (1,6 vs. 2,4%; RR 0,67; 95% CI 0,37-1,21;
P =0,18). O problemd a fost reprezentata de valoarea scazuta a timpului mediu de
purtare al dispozitivului de 18 ore (IQR 3,8-22,7). O valoare mai crescutd a acestui
timp a fost inregistratd intr-un registru multicentric recent, dupa educarea in acest
sens a pacientului (23,4 h, QR 22,2-23,8).37! Cu toate acestea, pe baza datelor
disponibile, grupul de lucru nu recomanda utilizarea de rutina a DCW la faza précoce
post-IM. Cu toate acestea, utilizarea dispozitivului poate fi luata in considerare la
pacientii selectati post-IM, considerati a fi la risc crescut de MSC.

Datele privind beneficiul DCW pentru preventia primard a MSC in alte
situatii clinice (de exemplu, miocardita acuta, indicatie de preventie primara in timpul
sarcinii) sunt rare si pentru moment nu pot fi ficute recomandari.

Tabel de recomandari 15 — Recomandari pentru defibrilatorul cardiac
wearable

Recomandari Clasa? Nivel®
Indicatia pentru DCW fin preventie secundard, la
pacienti adulti, ar trebui luata in considerare atunci lla C
cand pacientii nu sunt candidati pentru impantarea
unui DCI

Continuare
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DCW poate fi luat in considerare in faza

— N 1lb B
precoce post- IM la pacienti selectionati.’”"*"2

DCI, defibrilator cardiac implantabil; DCW, defibrilator cardiac wearable.
*Clasd de recomandare.

"Nivelul dovezilor.

6.2.3. Aspecte speciale ale terapiei cu dispozitive
6.2.3.3. Optimizarea programdrii dispozitivelor

Optimizarea programarii DCl este esentiald pentru a minimiza
impactul terapiei DCI, dar si pentru a Tmbunatati prognosticul
pacientului.3’3-37> Recomandari detaliate sunt disponibile in lucrdri de
consens ale expertilor.36377 Programarea antibradicardie trebuie
abordata in scopul prevenirii stimularii ineficiente a VD, reducand astfel
spitalizarile determinate de insuficienta cardiaca si mortalitatea de orice
cauzd 378380 (graphicESC CardioMed capitolul #3-21).381 O strategie de
programare care vizeaza detectarea tahicardiei prin setariindividualizate
si praguri destimulare ridicatd (2188 b.p.m. Studiul Advance 111,382 2200
MADIT-RIT), reduce necesarul terapiei DCI si mortalitatea deorice cauza,
fird cresterea3® riscului de sincopd.373382383 povezile sunt mai
puternice pentru preventia primard in comparatie cu indicatiile de
preventie secundard3®? (graphicESC CardioMed capitolul 43.21).38
Utilizarea algoritmilor de diferentiere TSV/TV, chiar si la frecvente de
pana la 230 b.p.m., este recomandata la pacientii cu DCI farabloc total,
pentru a reduce terapiile inadecvate.3®37385 Detectia atriald adecvati
este o conditie prealabild pentru activarea diferentierii bicamerale37¢
(graphicESC CardioMed capitolul #321).381 in general, este preferati o
programare ce cuprinde mai multe ferestre de detectie care permit
individualizarea terapiei, la diferite frecvente ale tahicardiei.3¥33% O
programare ce cuprinde o singura fereastra cu o rata de detectie inalta
poate fi luatd inconsiderare la pacientii cu probabilitate mare de a
dezvolta doar FV (de exemplu, boli electrice primare).3®” in DCl-urile
subcutanate, ar trebui adoptatd o configuratie cu doua ferestre. S-a
demonstrat ca programarea standardizatd care include o fereastra mai
mica de ,soc conditionat” cu activarea algoritmilor de diferentiere,
impreuna cu o singurafereastra inalta de soc, bazata doar pe criterii de
frecventd, reduce delivrarea socurilor inapropiate, fara a compromite
siguranta pacientului.3¥83% De asemenea, s-a demonstrat ci utilizarea
sistematicd a ATP Tnainte de administrarea socului,pentru tahiaritmiile
ventriculare foarte rapide, reduce terapia prin soc, fara cresterea
prevalentei sincopei aritmice.37>3843%1 Byrst ATP este preferat in locul
ramp ATP, datorita eficacitatii crescute a primei optiuni in terminarea
tahicardiei.3*? Includerea monitorizirii de la distantd in practica de
urmarire a purtatorilor DCI ar trebui sa fie promovata pentru a optimiza
supravegherea integritatii dispozitivului, pentru a permite detectarea si
gestionarea promptd a evenimentelor ce necesitd terapie adecvatd, dar
si pentru a preveni aparitia socurilor inapropiate3?3-3%¢ (ESC CardioMed
capitolul*321)-381 Recomandarile propuse pentru programarea optima a
dispozitivului suntaplicabile majoritatii purtatorilor DCI. Individualizarea
poatefi necesara la fiecare pacient.

Tabel de recomandari 16 — Recomandari pentru optimizarea programarii
dispozitivelor

Recomandari Clasa? Nivel®

Optimizarea programarii DCl este indicata pentru a
evita terapiile inapropiate si inutile
si pentru a reduce mortalitatea.’*-7

49

Continuare

La pacientii cu DCI uni sau bi-cameral fara

indicatie de pacing pentru bradicardie, se
recomanda reducerea la

minimum a stimularii ventriculare.37s-3s0

Este indicatd programarea parametrilor de detectie
prelungita

(criterii de duratd de cel putin 6-12 s sau 30 de
intervale).m,asz,asa

La pacientii cu DCI in preventie primard se recomanda
programarea limitei inferioare a

ferestrei de terapie antitahicardica 2188b.p.m"382,383

La pacientii cu BSC, se recomanda cel putin oterapia
ATP, pentru toate ferestrele antitahicardice.37>3843%

Se recomanda programarea algoritmilor de diferentiere

TSV vs. TV pentru tahicardii cu

frecventd de pana la 230 b.p.m, 3837385

Se recomandd activarea alertelor de eroare lanivelul
sondelor 397-399

Se recomandd monitorizarea de la distantd pentru areduce
incidenta socurilor inapropiate.395

Se recomanda burst ATP de primd intentie, fnaintea
efectudrii ramp ATP.3*?

Pentru DCI-S,re recomanda o configuratie cu 2 ferestre
de detectie, cu activarea algoritmilor dediferentiere
pentru fereastrd mai mica de ,soc conditionat”.388-3%0

Pentru programarea de rutina a DCI, ar trebui luatdin
considerare activarea mai multor ferestre de detectie a lla B
tahicardiilor. 3838

ATP, stimulare anti-tahicardie; DCI, defibrilator cardioverter implantabil; BSC, boala cardiaca
structurald; S-DCI, DCl subcutanat; TSV, tahicardie supraventriculard; TV, tahicardie
ventriculard.

?Clasd de recomandare.

®Nivelul dovezilor..

6.23.3. Tratamentul concomitent pentru evitarea terapiei

inadecvate a defibrilatorului cardiac implantabil
Pe langd optimizarea programdrii dispozitivului,
farmacologic si/sau invaziv poate preveni terapia DCl inadecvatd. Beta-

managementul

blocantele (carvedilolul superior metoprololului in MADIT-CRT) trebuie
ajustate pana la doza maxima tolerata la pacientii cu insuficienta cardiaca,
pentru a reduce riscul terapiei inadecvate. La pacienti cu terapie inadecvatd
datorata TSV recurente, cateter-ablatia reprezinta prima linie de tratament,
avand in vedere succesul su ridicat si rata scizutd de complicatii.30%402-403 i
cazul terapiilor inadecvate determinate de FA, care nu raspund la
tratamentul farmacologic optimizat de control al frecventei cardiace, este
sugerata o strategie de tratament individualizatad (rata vs. ritm), dependenta
de caracteristicile pacientului3*® La pacientii cu FA precoce, adoptarea unei
strategii de control al ritmului a imbunatatit prognosticul pacientilor in studiul EAST-
AFNET 4.%%* La pacientii cu DCI- TRC, ablatia nodului AV a fost asociata cu o raté
scdzutd de aparitie asocurilor DCI inadecvate, precum si cu o ratd mai
scizutd de spitalizare Tn comparatie cu tratamentul medicamentos®.
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Tabel de recomandari 17 — Recomandari pentru tratamentul concomitent
pentru evitarea terapiei inadecvate a defibrilatorului cardiac implantabil

Recomandari Clasa® Nivel®
Ablatia cu cateter este recomandatd pacientilor cu DCI cu

TSV recurent ,care induce 1 C
terapii DCI inadecvate, 0442

Tratamentul farmacologic sau cateter ablatia este

recomandatd la pacientii cu terapii DCI inadecvate | C

determinate de FA, in ciuda programarii DCI
0ptime."°1r"°5""°7

FA, fibrilatie atriala; DCI, defibrilator cardiac implantabil; TSV, tahicardie
supraventriculara.

?Clasa de recomandare.

5Nivelul dovezilor.

6.2.3.4. Impactul psihosocial al tratamentului
defibrilatorului cardiac implantabil

Aproape 20% dintre beneficiarii DCI sufera de anxietate sidepresie,
acestea fiind asociate cu o mortalitate crescuts.*®®-4!! La pacientii cu DCI,
suferinta psihologica este cauzata in principal de ingrijorarea de a primi
socuri DCI, mai degrabi decét de delivrarea in sine socului DCI.*'2413 Astfel,
se recomanda evaluarea temerilor legate de DCI la toti pacientii purtatori
de DCl, inainte de aparitia socurilor delivrate de acesta. Screeningul sistematic al
pacientilor cu DCI pentru afectarea psihologica este fezabil prin utilizarea
chestionarelor specifice.13-416-

O proportie semnificativa de pacienti cu DCI care prezintd simptome
relevante clinic pentru anxietate si depresie rimane subtratatd.*!’ Este
necesara comunicarea cu toti purtatorii DCI pentru a clarifica conceptiile
gresite despre functionarea dispozitivului, pentru a discuta nelamuririle
legate de activitatea sexuald, restrictiile de sofat, dar si pentru a recomanda
un plande actiune in caz de terapie cu soc.*#%!° poate fi necesara
directionarea catre profesionisti in domeniul sanatatii mintale pentru

418,420

interventii  specifice. Interventia  de cognitiv-

comportamentald poate fi asigurata si de asistente cardiace instruite

terapie

pentru a atenua anxietatea.*?! Interventiile bazate pe web se pot dovedi,

de asemenea, utile in imbunatatirea bunastarii psihosociale. la pacientii

cu DCI cu suferinta psihosociala crescuta.*?

Tabel de recomandari 18 — Recomandari pentru
managementul psihosocial dupa implantarea
defibrilatorului cardiac implantabil

Recomandari Clasa? Nivel®
La pacientii cu DCI, se recomanda evaluarea stariipsihologice,

precum si tratamentul suferintei asociate.*21—423 1 c
Comunicarea dintre pacient si medic/profesionistul din
domeniul sanatatii este recomandata, pentru a aborda
nelimuririle legatede DCI, dar si pentru a discuta 1 C

problemele legate de calitatea vietii inainte de

implantarea DCl,

precum si in timpul progresiei bolii.*124%*
DCl, defibrilator cardiac implantabil.

?Clasd de recomandare.
5Nivelul dovezilor.
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6.2.3.5.  Pacienti cu dispozitive de asistare ventriculard stdngd
AV sunt frecvente printre purtatorii de dispozitive de asistare ventriculara
stangad (DAVS).*2>428 AV sunt de obicei bine tolerate, deoarece DAVS-urile mentin
debitul cardiac adecvat si previn colapsul circulator.*”® Cu toate acestea, AV
sustinute netratate pot duce la colaps circulator, chiar siin prezenta un DAVS, mai
ales precoce dupa implantarea dispozitivului, precum si la pacientii cu
rezistentd vasculard pulmonari crescutd.**° AV pre- si post-implantare DAVS sunt
asociate cu un risc crescut de mortalitate cardiovasculard si de toatecauzele, in
timp ce DCI poate reduce semnificativ AV sustinute,*2>426431-434 pceste date
sustin implantarea DCI pentru preventia secundard la purtdtorii DAVS cu AV
simptomatica.
Studiile observationale la pacientii cu DAVS pulsatile din generatia anterioard au
raportat o supravietuire mai lungd cu DCI***7 (graphicESC CardioMed capitolul
37.32).438

Registrele recente care inscriu purtdtori de DAVS cu flux continuu, au pus sub
semnul intrebarii reducerea mortalitatii prin DCl, dar datele disponibile sunt
inconsecvente,425426:428439440 0 analiza a registrului INTERMACS, inroland cea mai
mare cohorta de DAVS cu flux continuu, aaratat ca prezenta DCI nu s-a fost asociat cu
cresterea supravietuirii.*?®. Lipsa unui beneficiu documentat de supravietuire in
randul purtatorilor de DAVS cu flux continuu, in combinatie cu probabilitatea
tolerantei AV si cu riscurile asociate plasarii DCI la acesti pacienti (risc de infectie,
interactiune cu dispozitivul), favorizeazd o abordare individualizata.

Tabel de Recomandari 19 — Recomandari pentruimplantarea unui
defibrilator cardiac implantabil la purtatorii de dispozitive de asistare
ventriculara stanga

Recomandari Clasa? Nivel®

Implantarea DCl trebuie luata in considerare la

purtatorii DAVS cu AV sustinute simptomatice.*?>43! lla B

DCI, defibrilator cardiac implantabil; DAVS, dispozitive de asistentd ventriculard stangd; AV, aritmie
ventriculard.

?Clasé de recomandare.

"Nivelul dovezilor.

6.2.3.6.  Complicatiile dispozitivelor
Prevenirea complicatiilor DCI este importanta pentru a reduce morbiditatea

asociatd, mortalitatea si povara financiard. Tn timpul implantarii dispozitivelor,
profilaxia cu antibiotice, pregatirea peri-procedurald a pacientului si tehnica
chirurgicald adecvata ar trebui implementate pentru a preveni infectiile
dispozitivului si formarea hematomului la nivelul buzunarului.*¥** Accesul
venei cefalice sauaxilare este de preferat fatd de calea venei subclavie pentru
a reduce riscul de pneumotorax si defect al sondei.****46 Selectarea adecvats a
sistemelor DCl este importantd. DCl-urile unicamerale sunt recomandate la
pacientii din preventia primara fard indicatii de stimulare atriala sau AV
secventiala. Acest lucru reduce complicatiile peri-procedurale si inlocuirea
generatorului in comparatie cu DCl-urile bicamerale. Aceastd abordare nu
creste riscul de socuri inadecvate, daca este utilizatd programarea optimda
dispozitivului.**”-%%0 Utilizarea de rutina a defibrilatoarelor cusonde single-coil
este preferatd, datorita riscului redus de complicatii in timpul indepartarii
sondei, fira diferente semnificative in eficacitatea socului.**%*52 Utilizarea
sondelor dual- coil poatet fi luata in considerare in conditii clinice in care se
suspecteaza un prag mai mare al defibrilatorului, de ex. CMH, implant pe

partea dreapt3#>34>4

©ESC 2022
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Tabel de recomandari 20 — Recomandari pentruprevenirea complicatiilor
defibrilatorului cardiac implantabil

Recomandari Clasa® Nivel®
DCI unicameral este preferat comparativ cu
DCI bicameral la pacientii din preventie primara,
fara indicatie curentd sau potentiala pentru 1
stimularea atriald sau AV secventiala, datoritd unui
risc mai scazut de complicatii legate de
dispozitiv 447,448,450
Trebuie luata in considerare utilizarea sondelor
single-coil comparativ cu sondeledual-coil, din lla C

cauza ratei mai mici de complicatii in timpul

extractiei sondei.**!

AV, atrioventricular; DCl, defibrilator cardiac implantabil.
Clasd de recomandare.
" Nivelul dovezilor.

6.2.3.6. Probleme legate de sfdrsitul vietii

Pacientii cu DCl-uri active experimenteazd o rata considerabild de socuri in
ultima faza a vietii.**® La pacientii cu boli terminale si la sfarsitul vietii, profesionistii
din domeniul sanatatii pot facilita o decizie a pacientului si a familiei acestuia, explicand
intr-un mod sensibil si usor de inteles, beneficiile si sarcinile continudrii terapiei cu
DC|.456
Pacientii trebuie informati cu privire la optiunile de dezactivare a DCI. in general,
dezactivarea terapiei anti-bradicardice este descurajata, pentru a evita afectarea
calitatii vietii, iar in unele tari dezactivarea la pacientii dependenti de stimulator
cardiac poate fi interzis3 prin lege.*>” Dezactivarea trebuie discutata inainte de
implantarea dispozitivului si atunci cdnd exista o deteriorare semnificativa a starii de
sanatate a pacientului. In ciuda unei tendinte in crestere de aaborda si de a
efectua dezactivarea dispozitivului dupd o analiza atentd, ratele actuale sunt incd

scazute si este necesard o ameliorare a ingrijirii pacientului,*>$45°

Tabel de recomanddri 21 — Recomanddri pentru problemele legate de
sfarsitul vietii la purtatorii de defibrilator cardiac implantabili

Recomandari Clasa? Nivel®
Este indicata o discutie informata cu pacientul sifamilia

acestuia referitoare la optiunile de dezactivare a DCl,

precum si partajarea | C

deciziei inainte de implant si in cazul deteriorarii

semnificative a starii de sanatate
458

DCl, defibrilator cardiac implantabil.
?Clasd de recomandare.
bNivelul dovezilor.

6.2.4. Terapia interventionala
6.2.4.3. Cateter-ablatia
Pacienti cu boald cardiacd structurald

La pacientii cu BSC, TVMS se datoreaza in primul rand unui mecanism
de reintrare generat de cicatrice.*®-%65.Din cauza unui risc mai mare de MSC,
implantarea DCl este de obicei recomandata la pacientii cu AV sustinute
asociate cu

51

BSC.#667468 Cy toate acestea, DCl-urile nu previn AV, iar multidintre
acesti pacienti vor prezenta recidive simptomatice de tipul TV/FV,
determinand sincopd sau soc ICD, fiind necesar uneori tratament
suplimentar,330,383,419,469-471

La pacientii cu BSC, alegerea agentilor anti-aritmici este in mare parte limitata la
beta-blocante, sotalol si amiodarong,
TV/FV, acest
secundare.3'®472 Datoritd progreselor inregistrate in ultimele trei decenii,

pentru a ajuta la controlul recurentelor

tratament  fiind frecvent ingreunat de efectele
cateter ablatia a devenit dince in ce mai importanta pentru gestionarea TV-
urilor legate decicatrice.*’? De la inceputul anilor 1990, cateter ablatia a TV-
RBR a avut un mare succes’’**’7 si este consideratd ca fiind prima linie de
tratament. “647 (Figura 5). Ulterior, cateter ablatia s-a dovedit a fi foarte
eficientd in controlul TV incesante sau in furtunile electrice, 3333 precum
si in reducerea impactului generat de TV.Multe studii observationale au
demonstrat un efect pozitiv al ablatiei TV asupra prognosticului clinic in
ceea ce priveste recurenta TV.*’8%8 |3 pacientii cu BC, trei studii

randomizate?71,48448>

au raportat ca ablatia cu cateter, in comparatie cu
tratamentul conventional, scade probabilitatea de delivrare a socurilor ICD, dar
si cd previne episoadele de TV recurenta. Partea critica a circuitelor de reintrare
din TV, denumitd ,istm TV protejat”, este tinta principald pentru ablatie, "4, dar este

foarte dificil de demascat in TV netoleratd hemodinamic.s7,4s8

Datoritd probabilitatii ridicate de existentd a multiple circuite de reintrare intr-o
cicatrice, precum si a dificultatilor in identificarea istmurilor critice, strategia de
ablatie a evoluat treptat de-a lungulanilor spre ablatia mai extinsd a substratului
aritmogen.*®-%2 0 atentie deosebitd trebuie acordatd cazurilor de TVP/FV
initiate de ESV similare, cand ESV declansatorie (deseori legatd de reteaua
Purkinje) ar trebui sa fie vizatd pentru ablatje, 221332333493

Caracteristicile electrofiziologice ale circuitelor TV depind de BSC- subiacenta. Astfel,
TV post-infarct sunt legate in principal de un circuit TV endocardic (supus ablatiei
endocardice), in timp ce localizarea circuitelor TV re-intrante este mai variabila
la pacientii cu cardiomiopatii.*®**% in acest caz, implicarea intramural3 si/sau
epicardica este mai frecventd. Acest lucru contribuie semnificativ la diferenta dintre
rezultatele clinice ale ablatiei TV in raport cu boala cardiacd de bazd, cu un rezultat
mai bun in BC, in comparatie cu etiologiile non-ischemice.%7-4%%

Ablatia eficientd necesitd leziuni de ablatie durabile ale tesutului aritmogen. in
unele cazuri, cum ar fi TV intramurale, dificultdtile in atingerea acestui obiectiv
riman cateterele actuale, indiferent de abordare (endocardica/epicardica).>®
Pentru a imbunatati formarea leziunilor miocardice, sunt evaluate noi tehnici bazate
pe cateter (de exemplu, ablatia bipolard/ ablatia cu ac, ablatia transcoronariana cu
alcool), 159 precum si ablatia prin radioterapie®®”°% sau ablatia chirurgicald,*®
care sunt in prezent tratamente bailout. Atunci cdnd se ia in considerare ablatia
TV, este importanta colectarea tuturor informatiilor disponibile despre
substratul aritmogen, in special pentru a identifica cicatrici (folosind scanarea
CMR sau CT)*'0-515j pentru a ajuta la determinarea locului de scipare al AV
prin documentarea ECG in 12 derivatii a TV sau ESV clinice care induce TVP/FV.

Rata medie de succes pe termen lung a ablatiei TV variaza de la
30% la 70%, in functie de BSC subiacent3.*3>1>->18 pot ap3rea complicatii
peri-procedurale, in special accident vascular cerebral, tamponada cardiaca

sau deces.>192
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6.2.4.1.1 Pacienti fdrd boald cardiacd
structurald aparentd.

, TV idiopatice” este termenul pentru TV care nu sunt asociate
cu BSC sau cu un sindrom genetic aritmic. Majoritatea TV idiopatice
sunt mediate de activitatea declansata, dar un mecanism de
reintrare (care implica reteaua Purkinje a VS) explica TV
fasciculare sensibile la verapamil.°?3 Trei caracteristici cheie
importante disting TV idiopatice de TV asociate cu BSC. in primul
rand, TV idiopatice provin in mare parte dintr-un singur focar si
dintr-o regiune specifica a cordului (si anume tractul de ejectie
ventricular drept sau stang,”**°?> de-a lungul inelelor valvulare,>?*
528 muschilor papilari®?® sau retelei Purkinje a V5).523 in al doilea
rand, cicatricea detectabild nu se giseste in TV idiopatice.>¥ n
cele din urmd, TV idiopatice au un prognostic benign, astfel incat
implantarea DCI nu este in general recomandatd.*®® Cea mai
precoce zona de activare in timpul TV este zona deinteres
pentru ablatie in sursele focale, in vreme ce tesutul Purkinje
anormal (cu activitate diastolica in timpul TV) este target-ul ablatiei
in TV fasciculard stangi.>31°32 Cateter-ablatia este curative
pentru majoritatea pacientilor cuTV idiopatica, iar complicatiile
peri-procedurale sunt rare.>33-537

6.2.4.2. Modularea autonomd

Rolul sistemului nervos autonom in inducerea aritmiilor a fost
recunoscut de mult timp, conducand la conceptul de triunghi al
aritmogenezei al lui Coumel.>3®

S-a demonstrat cd activarea simpatica joaca un rol cheie in
inducerea AV in unele entitati, cum ar fi SQTL congenital si TVPC
539,540 jar denervarea simpaticd cardiacd stanga s-a dovedit a fi
asociata cu o scddere a frecventei sincopei aritmogene in SQTL
congenital.>*>*2, Eficacitatea blocirii simpatice cardiace prin
diferite abordari (anestezia epidurald toracicd, anestezia
percutanata a ganglionului stelat sau rezectia chirurgicala a
ganglionului stelat) in reducerea impactului aritmiei in TV/FV
refractara a fost recunoscuta in mai multe studii observationale
mici. Sunt necesare alte studii pentru a aprecia care sunt pacientii
care pot beneficia in urma modularii sistemului nervos autonom,
pentru un control mai bun al TV/FV.

7. Evaluarea diagnostica,
managementul si stratificarea riscului
in functie de prezentarea clinica si

boala cardiaca cunoscuta

7.1. Boli cardiace structurale specifice

7.1.1. Boala arteriala coronariana

7.1.1.1. Sindroamele coronariene acute si vasospasmul
7.1.1.1.1. Sindroame coronariene acute.

Moartea cardiacd subitd reprezintd o cauza majora de mortalitate
in SCA, in cele mai multe situatii cauzata de aritmiile ventriculare
sustinute, in special, fibrilatia ventriculard. Majoritatea studiilor
au raportat pacienti cu STEMI. Dintre pacientii cu STEMI, 4-12%
dezvoltd aritmii ventriculare in primele 48 de ore de la debutul
simptomelor.%9543.544 Aritmiile ventriculare pre-reperfuzie sunt
mai frecvente decat aritmiile induse de reperfuzie sau post-
reperfuzie in cadrul STEMI.242

Instabilitatea hemodinamicd, socul cardiogen, FEVS<40%, sunt
predictori independenti ai aritmiilor ventriculare atat in STEMI,
cat si in non-STEMI.823% fn plus, repolarizarea precoce a fost
asociata cu risc crescut de aritmii ventriculare si moarte cardiacad
subitd in sindroamele coronariene acute.>*?

52

Preventia aritmiilor ventriculare in

supradenivelarea de segment ST

Reperfuzia urgenta este cea mai importanta terapie, 222348
ischemia fiind un trigger care declanseaza aritmiile. Tratamentul
cu beta-blocante este, de asemenea, recomandat pentru
preventia aritmiilor ventriculare25% fintr-un trial recent,
randomizat, ce a cuprins pacienti cu STEMI, administrarea precoce
de metoprolol intravenos fnainte de interventia coronariand
percutanata a redus incidenta aritmiilor in faza acuta si nu a fost
asociatd cu o crestere a efectelor adverse.>> Tratamentul
profilactic cu medicamente antiaritmice nu s-a dovedit benefic si
poate fi chiar daundtor.3?2_Se recomanda cu corectarea
dezechilibrelor electrolitice.282

infarctul cu

Managementul tahicardiei ventriculare sustinute si

fibrilatiei ventriculare in sindromul coronarian acut
Cardioversia electricd sau defibrilarea sunt optiunile de ales in
oprirea aritmiilor ventriculare la pacientii cu SCA (Figura 14).205339
TV sustinuta recurenta, in special cand este polimorfd, sau
fibrilatia ventriculara recurenta pot indica reperfuzia incompletd
sau reaparitia ischemiei acute. n acest caz este indicatd
coronarografia de wurgenta. Pentru tahicardia ventriculara
polimorfa recurenta care degenereaza in fibrilatie ventricularg, se
recomanda beta-blocante.55L552 in plus, sedarea poate fi utild
pentru a reduce episoadele de TV sau FV.>>® Amiodarona
intravenoasa poate fi luata in considerare pentru a opri aritmiile
ventriculare recurente, desi exista putine studii randomizate
pentru tratamentul cu amiodarond in STEMI, dovezile in acest
context sunt in principal extrapolate din studiile OHCA.5%> Dacd
tratamentul cu beta-blocante si amiodarona nu este eficient,
lidocaina poate fi luata in considerare.

Utilizarea altor medicamente antiaritmice in SCA nu sunt
recomandate.3425% | 3 pacientii instabili hemodinamic cu aritmii
ventriculare refractare, poate fi luat in considerare suportul
circulator mecanic.33%557

Pentru aritmiile ventriculare in context de bradicardie sau pauze
patologice, cardiostimularea poate fi eficienta pentru a preveni
recurenta acestora.

Semnificatia prognosticd a aritmiilor ventriculare

precoce

Aritmiile ventriculare precoce sunt definite ca TV/FV care apar in
primele 48 de ore dupa un infarct miocardic acut cu
supradenivelare de segment ST. In era procedurii de
revascularizare prin angioplastie coronariana percutand, aproape
toate aritmiile ventriculare apdreau in primele 24 h. Aritmiile
ventriculare precoce au fost asociate cu o crestere de pand la sase
ori a mortalitatii in spital, in timp ce prognosticul pe termen lung
pare s3 nu o fie semnificativ influentat.543552560 ntr-un studiu de
cohorta prospectiv, pacientii cu FV in timpul fazei acute de STEMI
au avut o incidenta similara a MSC in comparatie cu pacientii fara
FV, acestia fiind urmariti pe o perioada de 5 ani.2% TV monomorfa
precoce a fost asociata cu o incidenta semnificativ mai mare de
implant de ICD in comparatie cu fibrilatia ventriculara precoce si a
fost un predictor independent de deces la pacientii urmariti pe
termen lung. Astfel, semnificatia prognostica a TV si FV care apar
in faza acutd a IM poate fi diferitd. Impactul aritmiilor ventriculare
care survin tardiv dupa reperfuzie (>48 h) asupra mortii subite
cardiace este mai putin cunoscut. Sunt necesare studii
suplimentare pentru a clarifica impactul aritmiilor ventriculare
care apar la 48 de ore dupd STEMI asupra MSC la pacientii tratati
prin angioplastie.
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Figura 14 Algoritm pentru prevenirea si managementul aritmiilor ventriculare in infarctul miocardic cu supradenivelare de segment ST. CAG,
angiografie coronariana; PCl, agioplastie coronariana percutanatd; STEMI, infarct miocardic cu supradenivelare de segment ST; 2Ghidurile ESC
2017 pentru managementul infarctului miocardic acut la pacientii care prezinta supradenivelare de segment ST.3 "Beta-blocantele intravenoase
trebuie evitate la pacientii cu hipotensiune arteriald, insuficienta cardiaca acutd, bloc atrioventricular sau bradicardie severa. ‘Organigrama
pentru managementul furtunii electrice. YDaca extrasistolele ventriculare similare declanseaza aritmie ventriculara polimorfa recurenta.

Tabel 22. Recomandari in tratamentul aritmiilor
ventriculare in cadrul sindroamelor coronariene
acute si vasospasmului

Recomandari Clasa? | Nivel®

Tratamentul aritmiilor ventriculare in stopul cardiac

Tratamentul intravenos cu beta-blocante
este indicat la pacientii cu tahicardie | B
\ventricularad polimorfa/tahicardie
\ventriculara recurenta in cadrul STEMI in
lipsa contraindicatiilor.551,552

Tratamentul intravenos cu amiodarona ar
trebui luat in considerare la pacientii cu lla C
tahicardie ventriculara polimorfa/
tahicardie ventriculara recurenta in faza
acuté A SCA.552,554,555
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[Tratamentul cu lidocaina intravenos ar
putea fi luat in considerare la pacientii cu 1lb (o
tahicardie ventriculara polimorfa/fibrilatie
\ventriculara recurenta care nu raspund la
lterapia cu beta-blocante/amiodarond, sau
daca amiodarona este contraindicata in
faza acutd a SCA.>>

[Tratamentul profilactic cu antiaritmice B
(altele decat beta-blocantele) nu este
recomandat in SCA.3%2

asospasmul

La pacientii supravietuitori unui stop
cardiac cu spasm arterial coronarian, lla C
implantul de ICD ar trebui luat in
considerare. 562564

AA, medicatie antiaritmica; SCA, sindrom coronarian acut; ICD, defibrilator
cardiac implantabil; TVP, tahicardie ventriculara polimorfa; SCA, sindrom
coronarian acut; STEMI, infarct miocardic acut cu supradenivelare de
segment ST; AV, aritmie ventriculara; FV, fibrilatie ventriculara

2Clasa de recomandare, PNivel de evidenta
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Tabel 23. Recomandari pentru stratificarea riscului si
tratamentul aritmiilor ventriculare post infarctul miocardic

Recomandari Clasa® Nivel®
Stratificarea riscului
Tnainte de externare, evaluarea FEVS este | B

recomandata la toti pacientii cu IMA,>67:568

La pacientii spitalizati cu FEVS <40%,

reevaluarea FEVS la 6-12 saptamani dupd | C
IMA este recomandata pentru stabilirea

posibilitatii de implant ICD in preventia

primaré_568,573,574

7.1.1.1.2. Vasospasmul.

Spasmele arterelor coronare ar putea avea un rol important in
patogeneza aritmiilor ventriculare. Prognosticul pe termen lung al
pacientilor cu angind vasospastica care supravietuiesc unui stop
cardiac este mai rezervat decat la alti pacienti cu angina
vasospastica.362563 |n timp ce blocantele canalelor de calciu (BCC)
sunt capabile sa opreasca episoadele de aritmii ventriculare, beta-
blocantele le pot declansa. Deoarece medicamentele
vasodilatatoare pot sa nu fie eficiente, implantarea unui ICD ar
trebui sa fie luatd in considerare la supravietuitorii unui SCA cu
angind vasospastica.

7.1.1.2. Faza precoce dupd infarctul miocardic

Primele sdptamani dupd un STEMI reprezinta cel mai mare risc
atat pentru mortalitatea de orice cauza, cat si pentru MSC, in
episoadelor de tahicardie polimorfa ventriculara sau fibrilatie
ventriculara, sunt afectiuni care sunt amenintatoare de viata. In
acest context, este important sa excludem ischemia ca factorul
declansator al aritmiilor. Daca tratament medical nu este suficient
pentru a opri episoadele aritmice, ablatia transcateter poate fi
eficienta in special daca episoadele sunt declansate de complexe
ventriculare premature similare.

7.1.1.3. Boala coronariand cronicd

7.1.1.3.1. Preventia primard a mortii subite cardiace la pacienti
cu fractie de ejectie redusd.

La patruzeci de zile dupa STEMI, aproximativ 5% dintre pacienti
vor avea o FEVS £35%. Acesti pacienti sunt expusi riscului de MSC.
Prin urmare, la pacientii cu FEVS £35% si simptome de insuficienta
cardiaca clasa Il si lll NYHA, se recomandd implantarea ICD in
preventie primara.>’® Implantarea ICD ar trebui de asemenea sa
fie luate in considerare si la pacientii asimptomatici cu FEVS
<30%.3%6 In aceastd populatie, reducerea mortalitatii printr-un
implant de ICD a fost demonstrata fin patru trialuri
randomizate.3>3-3% La pacientii cu boala arteriald coronariand, o
FEVS redusa (<40%) si episoade de tahicardie ventriculara ne-
sustinuta asimptomatica, inductibilitatea prin stimularea electrica
programara identificd pacientii care beneficiazd de un ICD,
independent din ce clasd NYHA fac parte.355 Strategiile de
revascularizare precoce si terapia medicamentoasd pentru
insuficienta cardiacd au redus riscul general de MSC la pacientii cu

Tabel 24 — Recomandari in stratificarea riscului, preventia
mortii cardiace subite si tratamentul aritmiilor ventriculare in
sindromul coronarian cronic
Recomandari

Clasa® Nivel®

Stratificarea riscului si preventia mortii cardiace subite

Pacientii cu sincopa si cu un eveniment

coronarian acut anterior (STEMI), | C
stimularea electrica programata este

indicata cand sincopa ramane de etiologie

necunoscuta dupd evaluarea non-

invazival46-°%

Terapia cu ICD este recomandata la

pacientii cu boala arteriald coronariand, cu |
simptome de insuficientd cardiacd (NYHA

clasa II-111), si FEVS £35% dupa 23 luni in

ciuda unui tratament medicamentos

0ptim.354'355

Terapia ICD ar trebui luatd in considerare la

pacientii cu boala arteriald coronariand clasa lla B
NYHA si FEVS £30% dupa 23 luni de

tratament optim medicamentos.3>*

Terapia ICD ar trebui luatd in considerare la

pacientii cu boala arteriald coronariand cu lla B
FEVS<40% dupa >3 luni de tratament optim
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Tratamentul aritmiilor ventriculare

Ablatia transcateter ar trebui luatd in

considerare la pacientii cu episoade recurente

de tahicardie ventriculard polimorf/ fibrilatie lla C
ventriculard declansate de ESV non-responsive

la terapia interventionald de revascularizare in

faza subacuta IMA.332

ICD, cardiodefibrilator implantabil; FEVS, fractia de ejectie a ventriculului
stang ; MI, infarctul miocardic acut ; ESV contractii ventriculare
premature; PVT, FIV, fibrilatie ventriculara.

3Clasa de recomandare

bNivel de evidenta

special la pacientii cu FEVS redusa.>®>%¢ Din acest motiv,
evaluarea timpurie a FEVS, Tnainte de externare este
recomandatd.>52268

Implantul de ICD profilactic, de rutind in primele 40 de zile dupa
IMA nu a redus mortalitatea la pacientii post-IMA cu FEVS redusd,
acest lucru fiind dovedit in doua studii randomizate (DINAMIT si
IRIS),24255¢ 5j, prin urmare, nu este recomandat. Evaluarea precoce
prin alte teste non-invazive, in afard de mdsurarea si urmdrirea
FEVS nu s-a dovedit a fi utild pentru stratificarea riscului in ceea ce
priveste moartea cardiacd subitd. Prin urmare, evaluarea
indicatiei pentru implantarea profilactica a ICD, ar trebui sa aiba
loc in faza post-remodelare a IMA dupd primele 6 saptdmani la
pacientii care la externare au FEVS <40%. Reevaluarea FEVS
nainte de 6 sdptdmani dupa IMA poate sd nu faca diferenta intre
stunnig miocardic si remodelarea acestuia. In faza timpurie post-
IMA, furtuna electrica si/sau recurenta

insuficienta cardiacd. Mortalitatea totald a fost redusd, prin
implant de ICD intr-o proportie de 27%, care a fost coroborata in
doud studii mari de registru prospective recente care au inrolat
2327 de pacienti europeni in perioada 2014-2018 (EU-CERT-ICD)
357 5j 2610 de pacienti suedezi inrolati intre 2000 si 2016 ( registrul
SwedeHF)35E,

7.1.1.3.2. Preventia primard a mortii subite cardiace la pacientii
cu fractia de ejectie conservatd sau usor redusd.

Nu exista date care sd sustind implantarea profilactica primara a
ICD la pacientii post-infarct cu FEVS conservatd sau usor redusa.
Acesti pacienti sunt heterogeni in ceea ce priveste potentialul lor
substrat aritmic, si se depun eforturi pentru identificarea celor cu
cel mai mare risc pentru MSC. Stimularea electricd programata
este recomandata la pacientii post-infarct la care sincopa raméane
de etiologie incertd dupa evaluarea neinvazivd pentru a ghida
managementul pacientului (Figura 15).24¢1n studiul PRESERVE-EF,
41 din 575 de pacienti post-infarct cu FEVS 240% si cu un factor de
risc ECG la mai mult de 40 de zile post-IM au fost inductibili pentru
aparitia TV/FV in timpul stimuldrii electrice programate si au
primit un ICD.2n timpul perioadei de urmérire de 32 de luni, nu
a aparut nicio MSC si 9 din 37 de pacienti cu ICD au primit o terapie
ICD adecvata. Tratament profilactic cu medicatie antiaritmica,
altele decat beta-blocante nu este indicat indiferent de
FEVS.356:578,579

medicamentos si tahicardie ventriculara

ne-sustinutd daca sunt inductibili pentru

tahicardie ventriculard monomorfa

sustinutd la stimularea electrica

programatd.3>>

La pacientii cu boala arteriala coronariand,

tratamentul profilactic cu antiaritmice altele

decét beta-blocantele nu este

recomandat.556'578'579

Preventia secundara a mortii cardiace subite si tratamentul
aritmiilor ventriculare

Implantul de ICD este recomandat

pacientilor fara ischemie recurentd cu FIV 1
documentata sau ne-tolerata hemodinamic

>48 de ore de la IMA.349-351

La pacientii cu boala arteriald coronariana si

tahicardie ventriculard monomorfa sustinuta

simptomatica si recurentd sau pacientii cu | B
ICD care au primit soc pentru tahicardia

ventriculard monomorfa sustinuta in ciuda

terapiei cronice cu amiodarond, ablatia prin

cateter este recomandatd versus escaladarea

terapiei antiaritmice.*’*

Addugarea amiodaronei sau inlocuirea

tratamentului beta-blocant cu sotalol ar

putea fi luat in considerare la pacientii cu

boala arteriald coronariana cu episoade lla B
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simptomatice si recurente de tahicardie

monomorfa sustinutd sau terapie soc ICD

pentru tahicardie ventriculard monomorfa

sustinuta in timpul tratamentului cu beta

blocante. 318581

La pacientii cu boala arteriala coronariana si

tahicardie ventriculard monomorfa sustinutd

bine tolerate hemodinamic cu FEVS>40%, lla C
ablatia prin cateter in centrele cu experienta

ar trebui luatd Tn considerare cd alternativd la

terapia cu ICD cu conditia ca end pointul

primar sa fie atins. 480580

Implantul de ICD ar trebui luat in

considerare la pacientii cu tahicardie lla C
ventriculara monomorfa sustinuta, tolerate

hemodinamic, cu FEVS 240% daca ablatia

pentru tahicardia ventriculara esueaza, nu

este disponibila sau nu este doritd de catre

pacient.

7.1.1.3.3. Preventia secundara a mortii

subite cardiace.

Trei studii pivot de preventie secundara a implantului de ICD au
nrolat 1866 de pacienti intre 1990 si 1997.3%°-351 O meta-analizd a
demonstrat o reducere a mortalitatii cu 28% (HR 0,72;95% Cl
0,60-0,87; P = 0,0006) aproape in intregime datorita reducerii de
moarte de cauza aritmica (HR 0,50; 95% Cl 0,37-0,67; P, 0,0001)
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Ablatia transcateter ar trebui luatd in

considerare la pacientii cu boala arteriala lla C
coronarian cu episoade recurente de

tahicardie ventriculard monomorfa

sustinutd, simptomatica, in defavoarea

tratamentului cu beta-blocante sau sotalol.

La pacientii cu boala arteriald coronariana,

eligibili pentru implant ICD, ablatia prin Ilb B
cateter ar trebui luatd in considerare

nainte sau imediat dupd implantul de ICD

pentru a scddea nivelul de incarcatura

aritmica si terapiile ICD.

ICD, defibrilator cardiac FEVS, fractia de ejectie a ventriculului stang; IMA,
infarct miocardic NYHA, New York Heart Association; STEMI, infarct
miocardic acut cu supradenivelare de segment ST; FV, fibrilatie
ventriculara ; TV, tahicardie ventriculara .

3Clasa de recomandare

bNivel de evidenta

n grupul pacientilor cu implant de ICD.3*2_ Aceastd se traduce
printr-o extindere a supravietuirii de 4,4 luni pe o perioada medie
de urmarire de 6 ani. Aproximativ 80% din populatia studiatd
suferea de boala arteriald coronariana. Pacientii cu tahicardie
ventriculara polimorfa sustinutd bine tolerat au fost exclusi din
studiile de preventie secundara (Figura 16).
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Figura 15 Algoritm pentru stratificarea riscului si prevenirea primara a mortii subite cardiace la pacientii cu boalad coronariana cronica si fractie
de ejectie redusa; ICD, defibrilator cardiac implantabil; ILR, inregistrator implantabil; FEVS, fractia de ejectie a ventriculului stang; IMA, infarct
miocardic acut; TVNS, tahicardie ventriculard nesustinuta; NYHA, Asociatia Inimii din New York; SEP, stimulare electrica programata; TVMS,
tahicardie ventriculard monomorfa sustinutd; 2Ghidurile ESC 2018 pentru diagnosticul si managementul sincopei.t

7.1.1.3.4. Managementul pacientilor cu tahicardie
ventriculard toleratd hemodinamic si fractia de

ejectie conservatd si usor redusd. O mai buni intelegere
a mecanismelor de TV dupda IMA, precum si tehnologii
imbunatatite de ablatie si imagistica, ablatia cu cateter a devenit
o optiune pentru tratamentul TV bine toleratd hemodinamic la
pacientii selectionati post-IMA cu FE conservata sau usor redusa,
chiar si fara implant ICD. Un mic studiu retrospectiv monocentric
a studiat pacienti cu boala arteriala coronariand, FEVS >40% si TV
toleratda hemodinamic care au efectuat ablatie transcateter ca
terapie de prima linie.>® _Investigatorii au emis cd 90% din TV
clinice si 58% din toate TV inductibile ar putea fi tratate. Ulterior,
42% din pacientii au primit un implant de ICD. Dupd o perioada
medie de urmarire de 3,8 ani, 42% dintre pacienti au decedat
indiferent de prezenta sau absenta unui ICD (P =0,47). Un studiu
retrospectiv multicentric mai amplu a analizat 166 de pacienti cu

55

o FEVS >30% prezentand tahicardie ventricularda monomorfa
sustinutd bine tolerata, fiind tratati numai prin ablatie
transcateter si au comparat rezultatul cu un grup de control de
378 de pacientiimplantati cu un ICD. Din cei 166 de pacienti supusi
ablatiei ca prima terapie, 55% sufereau de boala arteriald
coronariana. Media FEVS a fost de 50%, iar dupa o urmarire medie
de 32 de luni, mortalitatea globala nu a diferit intre grupuri (12%).
Aceste date sugereaza ca fie implantarea ICD, fie ablatia in centre
cu experienta ar trebui luata in considerare la pacientii cu o FEVS
conservatd sau usor redusa ce prezintd tahicardie ventriculara
multifocald toleratd hemodinamic. Cu toate cd tahicardia
ventricularda multifocald sustinuta este rareori cauzata de
ischemie, iar revascularizarea singurd nu previne recurenta
acesteia, excluderea sau tratamentul unei boli arteriale
coronariene semnificative inainte de ablatia transcateter este
recomandata.
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Figura 16 Algoritm pentru managementul tahicardiei ventriculare monomorfe sustinute la pacientii cu boald coronariand cronica. ICD,
defibrilator cardiac implantabil; FEVS, fractia de ejectie a ventriculului stdng; TVMS, tahicardie ventriculara monomorfa sustinutd; ®Tahicardie
ventriculard sustinuta in zona de monitorizare: luati in considerare ablatia transcateter. "Dacd ablatia transcateter nu este disponibild, nu este
reusita sau nu este doritd de pacient. “Pentru a reduce terapiile ICD.

7.1.1.3.5. Managementul pacientilor cu tahicardie
ventriculard recurenta la purtdtorii de defibrilatoare

cardiace implantabile.

TV simptomatica, frecventa la pacientii cu ICD ar trebui tratata
medical cu amiodarona sau sotalol.318581

La pacientii cu boald arteriald coronariand la care tahicardia
ventriculara  monomorfd  sustinutd reapare in  timpul
tratamentului cu amiodarond, ablatia transcateter este
recomandati fatd de escaladarea terapiei antiaritmice. in trialul
VANISH, obiectivul compus de deces, furtuna electrica si terapia
adecvata cu ICD a fost semnificativ mai redus in grupul cu tratat
prin ablatie, comparativ. cu grupul tratat cu terapie
medicamentoasd cu amiodarona, pacientii fiind urmariti pe o
perioada de 28 de luni (59% vs. 68,5%; HR 0,72; 95% Cl 0,53—-0,98;
P = 0,04).42Studiul VANISH2 aflat in desfasurare (ClinicalTrials.
govldentificator:NCT02830360) abordeazd fintrebarea daca
ablatia cu cateter ca tratament de prima linie este superioara
terapiei antiaritmice la pacientii post-IMA cu tahicardie
ventriculara monomorfa sustinuta.

Ablatia preventivda a TV dupa un prim episod documentat de
tahicardie ventricularda monomorfa sustinutd, care a fost urmata
de implantarea ICD, nu a redus nici mortalitatea, nici spitalizarile
pentru aritmie sau agravarea insuficientei cardiace in comparatie
cu o strategie de ablatie amanata dupa al treilea soc ICD.382

7.1.1.4. Anomaliile coronariene

Origine anormald a unei artere coronare, fie cea stanga, fie cea
dreaptd, care se afla in sinusul Valsalva opus, este asociata cu un
risc crescut de MSC, mai ales la indivizii >35 ani in timpul sdu in
urma unui efort fizic intens.>® Origine anormala a arterei coronare
stangi este mai putin frecventa, dar mai maligna decat originea
anormald a arterei coronare drepte. Alti factori de risc pentru
moartea cardiaca subita sunt comunicarea interarteriald intre
aorta si artera pulmonara, orificiu in forma de fante, orificiu inalt,
si lungimea acestuia.®®>58 |ndicatiile pentru interventia
chirurgicald, in special la pacientii asimptomatici, se bazeaza pe
evaluarea anatomiei cu risc ridicat prin computer tomografie si
evaluarea ischemiei induse de efort folosind modalitati imagistice
avansate.*®°88 |magistica de stres cardiac este, de asemenea,
indicata pentru a evalua ischemia indusa de efort dupa interventia
chirurgicala, in special la pacientii cu stop cardiac resuscitat.28
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Recommendation Table 25 — Recommendations for
sudden cardiac death prevention in patients with coron-ary
anomalies

Recommendations Class?®

Diagnostic evaluation

Cardiac stress imaging during physical exercise is
recommended in addition to cardiopulmonary

exercise test in patients with anomalous aortic |
origin of a coronary artery with an interarterial

course to confirm/exclude myocardial ischaemia.®®’

Cardiac stress imaging during physical exercise is
recommended in addition to cardiopulmonary

exercise test after surgery in patients with

anomalous aortic origin of a coronary artery with

a history of aborted CA.

Treatment

Surgery is recommended in patients with
anomalous aortic origin of a coronary artery with
CA, syncope suspected to be due to VAs, or angina
when other causes have been excluded.>8°86:588
Surgery should be considered in asymptomatic
patients with anomalous aortic origin of a
coronary artery and evidence of myocardial
ischaemia or abnormal aortic origin of the left

coronary artery with high-risk
anatomy.&°8%586,588

CA, cardiac arrest; VA, ventricular arrhythmia.

3Class of recommendation.

bLevel of evidence.

High-risk anatomy is defined as interarterial course, slit-like shaped orifice,
high orifice, acute-angle take-off, and intramural course and its length.

Level®
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7.1.2. Contractiile ventriculare premature
idiopatice/tahicardia ventriculara si
complexele ventriculare premature -
cardiomiopatie indusa

7.1.2.1. Contractiile ventriculare premature

idiopatice/ tahicardia ventriculard

Contractiile ventriculare premature sau tahicardia ventriculard la
pacientii fara boald cardiaca structurald sunt definite ca fiind
idiopatice. (Figura 17). La pacientii la care se suspicioneaza
complexe ventriculare premature sau tahicardie ventriculara
idiopatica, bazata pe un istoric negativ si examinare clinica
normald, ECG in 12 derivatii si ecocardiografia transtoracicd sunt
primele investigatii recomandate pentru a exclude o boald
cardiaca structurald. Examinarea Holter ECG/24 ore este de obicei
folositda  pentru determinarea  complexelor ventriculare
premature.

Rezonanta magnetica nucleard ar trebui sd fie efectuata cand
examinarea ECG si ecocardiografia sunt neconcludente pentru a
exclude o boald cardiacad structurald, sau cand prezentarea clinica
ridica suspiciuni pentru existenta bolii cardiace structurale.32052%
Pacientii trebuie tratati atunci cand complexele ventriculare
premature sau tahicardia ventriculara sunt simptomatice sau sunt
asociate cu alterarea functiei cardiace.

Mai multe medicamente au fost utilizate pentru a trata ESV/TV
idiopatice. Recomandarile se bazeazd pe trialuri mici sau
necontrolate. Beta-blocantele si BCC sunt cele mai studiate
medicamente si ambele sunt eficiente pentru oprirea aritmiei.
Dovezile pentru flecainida sunt limitate.222 De asemenea, beta-
blocantele trebuie selectate atunci cand se suspecteaza un
mecanism de activitate declansatd. BCC ar trebui alese ESV/VT
fasciculard. Desi lipsesc date, betablocantele sau BCC sunt
considerate de prima intentie pentru ESV-urile cu origine in afara
TEVD sau a fasciculelor stangi deoarece flecainida poate avea
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efecte secundare pro-aritmice.

Amiodarona este asociata cu toxicitate sistemica si trebuie utilizat
numai in cazul in care procedura de ablatie sau folosirea terapiei
medicamentoase nu poate fi efectuatd sau este refractard
simptomatologiei. Un rezumat al recomanddrilor pentru
tratamentul medicamentos antiaritmic al ESV-urilor/TV idiopatice
si cardiomiopatiei induse sau agravate de ESV este prezentat in
tabelul 9. Tn cazul alegerii ablatiei transcateter pentru tratarea
ESV-urilor/TV idiopatica a fost raportatd cu complicatii rare, in
mod particular pentru RVOT si tipurile fasciculare.23 Tntr-un
studiu randomizat incluzand pacienti cu ESV-uri cu origine la
nivelul TEVD, ablatia a fost superioara terapiei antiartimice pentru
oprirea aritmiei fard diferente in ceea ce priveste aparitia
complicatiilor.>® Prin urmare, ablatia este recomandata ca terapie
de prima linie pentru ESV/VT cu origine la nivelul TEVD si
fascicular. Informatiile disponibile pentru alte forme idiopatice de
ESV/TV sunt limitate si cu o rata mai scdzutd a succesului la terapia
ablativa, fiind asociate cu un risc mai mare de recidiva comparativ
cu formele in care originea este la nivelul TEVD si fascicular.24 Prin
urmare, atunci cand ECG-ul cu 12 derivatii este foarte sugestiv de
originea ESV/TV in afara TEVD sau fasciculelor stangi,
recomandarea pentru terapia ablativd este limitatd. Tn general,
tratamentul copiilor ar trebui sa fie similar cu cel al adultilor.
Verapamilul nu este recomandat ca terapie de prima linie la copii
de <1 an deoarece au fost raportate cazuri in care este asociat cu
hipotensiune arteriala.>*2.

Pacientii pot prezenta frecvente ESV/TV asimptomatice. Doar o
minoritate de pacienti cu >1000 ESV pe zi vor dezvolta disfunctie
ventriculard dupd 5 ani de urmarire.322%2 Prin urmare, este
indicata evaluarea periodicd a FEVS la acesti pacienti. Pana in
prezent, nu exista date care sd sustind beneficiul tratamentul
aritmiilor la pacientii asimptomatici cu functia ventriculara
prezervata. La pacientii selectati, de exemplu pacientii care refuza
controalele periodice, ablatia transcateter poate fi luatd in
considerare.
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Figura 17 Algoritm pentru managementul pacientilor cu complexe ventriculare premature idiopatice/tahicardie ventriculara si aparent boala
cardiaca structurala. BCC, blocant de canale de calciu; IRM, rezonanta magnetica cardiacd; ECG, electrocardiograma; FEVS, fractia de ejectie a
ventriculului stdng; ESV, complex ventricular prematur; TEVD, tractul de ejectie al ventricului drept; BCS, boala cardiaca structurala; TV,
tahicardie ventriculara; 2Lipsa de boala cardiaca structurald este definita prin lipsa unor anomalii semnificative la examenul fizic, ECG bazal si
ecografie cardiaca. PPrezentare tipica: de ex. varsta inaintatd, morfologia de bloc de ram drept, TV monomorfa sustinutd in concordanta cu
mecanism de reintrare. ‘Simptomele ar trebui s fie relevante si legate de ESV/TV. ¢Originea suspectatd pe ECG sau confirmata in timpul
evaluarii electrofiziologice. Luati in considerare reevaluarea in cazul aparitiei de noi simptome sau modificari ale starii clinice a pacientului.
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Tabel 9 Recomandari de tratament la pacientii cu contractii ventriculare premature/ tahicardie ventriculara sau

cardiomiopatie indusa de contractii ventriculare premature

Ablatie

Tract de ejectie al ventriculului drept/ TV fasciculara/
tahicardie ventriculd:
Simptomatic, FEVS normald

Contractii ventriculare premature/ tahicardie
ventriculara alta decat cea cu origine in tractul de ejectie
al ventriculului drept/fasciculara:

Simptomatic, FEVS normald

Tractul de ejectie al ventriculului drept / TV fasciculara,
ESV/ tahicardie ventriculara:

Disfunctie sistolicd de VS

Contractii premature ventriculare/tahicardie
ventricularg, alta decat cea cu origine in tractul de
ejectie al VD / TV fasciculara:

Disfunctie sistolicd de VS

Contractii premature ventriculare:

ncércatura aritmicd 20%, asimptomatic3, FEVS normali

2 Blocante ale canalelor de calciu intravenos

b La pacientii selectati (doar cei cu disfunctie sistolicd moderata VS).

Tabel 26 — Recomandari in managementul pacientilor cu
contractii ventriculare premature idiopatice/tahicardie
ventriculara

Recomandari Clasa? Nivel®

Recomandari generale

Evaluarea regulata a FEVS la pacientii cu
Tncarcatura aritmicd 10% si cu functie C
ventriculara normala este indicatd.®0%603

La pacientii cu contractii premature
ventriculare/tahicardie ventriculara si cu lla C
tablou clinic atipic pentru originea idiopatica,
rezonanta magnetica cardiaca ar trebui luata
n considerare in ciuda unei
electrocardiograme normale.®
Tratament

Ablatia transcateter ca prima linie de
tratament este recomandatd pentru B
tahicardia ventriculara simptomatica/

contractii ventriculare premature cu origine

din tractul de ejectie al VD sau la nivelul

fasciculului stang,53>595,596,604

Beta-blocantele sau BCC non-dihidropiridinice

sunt indicate la pacientii simptomatici cu TV C
idiopatica/contractii premature ventriculare cu
alta origine decat cele din tractul de ejectie al
VD sau la nivelul fasciculului stang.3045%3
Beta-blocantele, BCC non-dihidropiridinice
sau flecainida ar trebui luate in considerare
cand ablatia transcateter nu este disponibila,
dorita de catre pacient sau este riscanta la lla B
pacientii cu TV idiopatica/ESV cu origine la
nivelul tractului de ejectie al VD sau la nivelul
fasciculului stang.304592,593

Ablatia transcateter sau flecainida ar trebui
luatd in considerare la pacientii simptomatici lla C
cu TV idiopatica/ ESV cu alta origine decat
cele din tractul de ejectie al VD sau
fasciculului stang.>3>604605

Ablatia transcateter ar putea fi luata in
considerare la pacientii cu TV/ESV idiopatice, B
asimptomatice, cu episode repetate sau cu

>20% de ESV/zi pe parcursul urmaririi

acestora.535'5°°'5°1
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Beta-blocante BCC Flecainida
Clasalla Clasalla Clasalla
Clasalla
Clasalla Clasallab
Clasalla Clasallab

7.1.2.2. Cardiomiopatia indusd/agravata de

contractiile ventriculare premature

Importanta cardiomiopatiei induse de ESV, cauza secundard si
reversibild a disfunctiei VS la pacientii fara boald cardiaca
structurald a fost doveditd.®926% |storicul medical al pacientului si
familial, precum si ECG fin 12 derivatii, Holter ECG si
ecocardiografia reprezinta etape importante ale evaluarii
pacientilor cu suspiciune de cardiomiopatie indusa de ESV (Figura
18). ESV-urile frecvente pot, de asemenea, agrava disfunctia VS la
pacientii cu boala cardiacd structurald. Tn astfel de cazuri,
disfunctia VS poate sa fie o consecinta a contractiilor ventriculare
premature precum in cardiomiopatia indusd de ESV. Parametri
precum diametrul telediastolic mai mic al VS si durata QRS
intrinsecd mai scurtd ar putea ajuta la diferentierea intre
cardiomiopatia indusa de ESV si cardiomiopatia agravata de ESV.
IRM-ul cardiac ar trebui luat in considerare pentru pacientii
suspectati de cardiomiopatia indusa de ESV pentru a exclude
formele de boala cardiaca structurald.®85 La pacientii cu ESV
frecvente, prezenta captarii tardive de gadolinium sugereazd
boala cardiacd structurald mai degraba decat cardiomiopatie
indusa de ESV, in care captarea de gadolinium este in mare parte
absenta. Avand in vedere ca ESV-urile cu morfologie de tip BRD au
fost raportate cu o asociere mai mare cu captarea tardiva de
gadolinium, acesti pacienti ar trebuie luati in considerare pentru
efectuarea de IRM cardiac. Diagnosticul de cardiomiopatie indusa
de ESV comparativ cu cea agravata de acestea, poate fi confirmat
numai dupa ameliorarea/normalizarea FEVS (revers remodelare)
dupd suprimarea ESV-urilor. Ablatia transcateter a ESV-urilor este
foarte eficientd, cu rate de succes raportate de 75-90% si este
consideratd tratament de prima linie pentru cardiomiopatia
indusa de ESV. Factorii care contribuie la succesul ablatiei acute si
prognosticul clinic includ locul de origine a ESV-urilor, prezenta
morfologiilor multiple a acestora si absenta captarii tardive de
gadolinium la examinarea IRM cardiac,33%690609,610,612,617-620 | 5
pacientii cu boala cardiaca structurald, ablatia transcateter a ESV
monomorfe frecvente a demonstrat, de asemenea, ca
imbundtateste FEVS atat la pacientii cu boala coronariand si
cardiomiopatie cu sau fara terapie de resincronizare cardiaca.
609617,621-623 |n mod similar utilizarea medicamentelor antiaritmice
folosite in in tratamentul ESV a demonstrat cd imbunatateste
FEVS. Intr-un trial randomizat controlat, amiodarona a dus la o
scadere a incarcaturii aritmice si o Tmbunatatire mai buna a FEVS
comparativ cu placebo. Blocantele de canalelor de sodiu pot, de
asemenea, scidea in mod eficient ESV-uri.t25 Intr-un studiu,
flecainida a redus incarcdtura aritmicd de la 36% la 10% si a dus la
cresterea FEVS de la 37% la 49%. Tn timp ce flecainida are un profil
de efecte adverse mai favorabil in ceea ce priveste toxicitatea,
incidenta crescutad a mortalitatii a fost demonstrata la pacientii cu
IMA.5%6

Amiodarona

Clasalla

Clasalla
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Figura 18 Algoritm pentru managementul pacientilor cu cardiomiopatie prematura indusa/-agravata de complexe ventriculare premature. IRM,
rezonanta magnetica cardiaca; LGE, captare tardiva de gadoliniu; VS, ventricular stang; FEVS, fractia de ejectie a ventriculului stang; ESV,

complex ventricular prematur; BCS, boala cardiacad structurala.

Tabel 27 Recomandari ale managementului pacientilor cu cardiomiopatie
indus3/ agravata de contractii premature ventriculare

Recomandare Clasa®  |Nivel®

Evaluarea diagnostica

La pacientii cu FEVS redusd inexplicabil si cu
incarcatura aritmica de cel putin 10%, ar trebui lla C
luata in considerare cardiomiopatia indusa de
contractii ventriculare premature,50,609,610

La pacientii suspecti de cardiomiopatie indusa
de contractii ventriculare premature, RMN lla B
cardiac ar trebui luat in considerare.2205615

Tratament

La pacientii suspecti de a avea cardiomiopatie
cauzatd de contractii ventriculare premature | C
predominant monomorfe si frecvente, ablatia

prin cateter este
recoma ndaté _535,600,609,612,617,618,620

La pacientii cu cardiomiopatie suspecta de a fi
cauzata de ESV frecvente si predominant
monomorfe, tratamentul antiaritmic ar trebui luat] lla C
in considerare daca ablatia nu este dorita sau are
risc inalt de complicatii sau esueazd.t24626

La pacientii cu boala cardiaca structurala la
care se suspecteaza faptul ca contractile
premature ventriculare predominant lla B
monomorfe au contribuit la aparitia
cardiomiopatiei, tratamentul antiaritmic

(amiodarona) sau ablatia ar trebui luatd in
considerare, 817,621,622,624

Pentru pacientii selectati cu suspiciune de cardiomiopatie indusa
de ESV si cardiomiopatie agravata de acestea, flecainida poate fi
nca luata Tn considerare, in special daca existd un plan de implant
de ICD. (Tabelul 9). A fost raportatd o cauzd monogenica rard a
cardiomiopatiei induse de ESV, sub denumirea de contractii
premature ectopice multifocale cu originea in reteaua Purkinje. Se
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caracterizeaza printr-un fenotip de cardiomiopatie dilatativa si
prezenta a numeroase ESV-uri cu BRD si/sau morfologii tip BRS cu
un risc crescut de moarte cardiaca subita.522628

Mutatiile patogene ale genei SCN5A duc la o crestere a functiei a
canalelor de sodiu responsabile de hiperexcitabilitatea sistemului
fascicular Purkinje. Date limitate sugereaza cd pacientii cu
contractiile premature ectopice multifocale cu originea in reteaua
Purkinje nu raspund la beta-blocante, dar ar putea beneficia de
terapia cu flecainid, chinidind sau amiodarong.®?7-631

7.1.3. Cardiomiopatiile
7.1.3.1. Cardiomiopatia dilatativa si

cardiomiopatia hipokinetica nedilatativad
CMD se caracterizeaza prin dilatarea VS si disfunctie sistolica, in
absenta BCl sau unor conditii de umplere anormale.®3? Prevalenta
reala este dificil de estimat. Studii mai vechi au raportat o
prevalentd de 1 la 2700 de indivizi.®33

Datele istorice la adultii cu CMD au aratat o mortalitate la 1 an de
20-25% si o supravietuire de 50% la 5 ani.®®* Studiile recent
effectuate pe pacientii cu CMD cu insuficienta cardiaca sistolica si
terapie medicamentoasa optima raporteaza rate de mortalitate la
5 ani in intervalul 21-28%.356:3%° MSC apare in pand la 12% dintre
pacientii cu CMD si inca reprezintd 25-35% din totalitatea
deceselor.3%9/634635

n populatia pediatricd, incidenta anuald a CMD este de 0,57 cazuri
la 100 000.5%¢ Prognosticul la copii este unul prost, cu o incidenta
la 5 ani a transplantului cardiac sau a decesului legat de
insuficienta cardiacd de 40%. Cu toate acestea, spre deosebire de
adulti, incidenta MSC la pacientii pediatrici cu CMD este mult mai
mica, cu o incidenta la 5 ani de 2,4-3%, asa cum s-a raportat in
doua registre mari de cardiomiopatie pediatricd din Statele Unite
$| Australia.637'638'638

Cauzele CMD pot fi genetice sau dobandite.®*® De asemenea,
predispozitia geneticd poate interactiona cu diferiti factori
extrinseci, cum ar fi in cardiomiopatiile peripartum, alcoolice sau
n cele induse de chimioterapie.®®*® Fenotipul, in special in cazul
etiologiilor genetice, se poate modifica in timp si/sau poate sa nu
indeplineasca criteriile standard de boald la momentul
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manifestirii patologiei. Tn consecintd, a fost propusd o noud
categorie de cardiomiopatie hipokinetica non-dilatativad
(CMHND).%°

7.1.3.1.1. Evaluarea diagnosticd si stratificarea riscului

Un algoritm pentru stratificarea riscului si preventia primard a MSC la
pacientii cu CMD/CMHND este prezentat in Figura 19.

Trebuie avutd in vedere o evaluare diagnostica atenta, inclusiv testarea
genetica si IRM cardiac, pentru a identifica cauza de bazd in vederea
stratificarii riscului si a tratamentului orientat spre etiologie.3416%°
Mutatiile patogene sunt identificate la 25-55% dintre pacientii cu
CMD, 534639640 ce| mai adesea cu mostenire autozomal dominanta. Cel mai
frecvent se gasesc mutatii trunchiate in gena titinei (TTN), urmate de
mutatii ale lamininei A/C (LMNA), sarcomerice si desmozomale. Mutatiile
n gene precum LMNA, PLN, RBM20 si FLNC sunt asociate cu un risc mai
mare de artimii ventriculare (AV) si MSC.%4%45 Purtatorii de variante
desmozomale si LMNA au experimentat cea mai mare rata de AV/MSC,
independenta de FEVS, lucru observat intr-o serie de cazuri.®*
Randamentul testelor genetice este deosebit de ridicat la pacientii cu
CMD cu forme familiale sau MSC la o ruda de gradul I, intlnite la o varsta
tdndrd. De asemenea, CMD forma ereditard este mai probabilda la
pacientii care se prezintd la o varstd tanara sau cu semne suspecte pentru
o etiologie specifica (de exemplu, conducere AV prelungita pentru LMNA)
(Figura 20).634639640846 Rydele de gradul intdi ale pacientilor cu
CMD/CMHND trebuie sd se supund unei evaluari clinice de diagnostic,
mai ales dacd se suspecteazd o cauza ereditara.

Diferentierea pacientilor cu risc ridicat versus cei cu risc scazut de MSC
ramane o provocare. Dincolo de FEVS si de clasa NYHA,357:359,635,647-650
datele recente sugereaza ca atat testdrile genetice, cat si informatiile
furnizate de IRM cardiac pot contribui la stratificarea riscului. O
metaanaliza a 29 de studii, care au combinat 2948 de pacienti, a examinat
rolul IRM la pacientii cu CMD.*?° Captarea tardiva de Gadoliniu (CTG) a
fost asociata in mod semnificativ cu obiectivul final privind aritmiile, chiar
si atunci cand au fost incluse doar studiile care au efectuat o analiza
multivariata (HR 6,7; P <0,001). Interesant este faptul cd asocierea dintre
captarea tardiva de Gadoliniu si endpoint-ul aritmic a ramas semnificativa
in randul pacientilor cu FEVS medie >35%. In mod similar, un studiu
recent efectuat pe 1020 de pacienti cu CMD, a observat ca CTG si FEVS au
fost amandoi markeri de risc pentru mortalitatea de toate cauzele si
decesul cardiac, dar numai CTG a fost asociat in mod semnificativ cu riscul
de MSC.51

Stratificarea riscului de MSC a fost reactualizatd in subgrupul de pacienti
cu mutatii LMNA, care reprezintd 5-10% din totalitatea pacientilor cu
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CMD. Mutatiile LMNA sunt asociate cu aritmii atriale si ventriculare
timpurii, boald de conducere prematurd, un risc ridicat de MSC si
progresia citre insuficientd cardiaca stadiu terminal 8064652652653 fntr-yn
registru multicentric cu 269 de purtdtori de mutatii LMNA, tahicardiile
ventriculare nesustinute (TVNS), FEVS<45% la prima evaluare, sexul
masculin si mutatiile non-missense au fost identificate ca factori de risc
independenti pentru AV.52 Aritmiile ventriculare au aparut numai la
persoanele cu cel putin doi dintre acesti factori de risc. Stratificarea
riscului a fost ulterior validatd extern. %3 Un alt studiu, care a implicat 589
de purtdtori de mutatii LMNA, a identificat blocul atrio-ventricular ca fiind
un predictor suplimentar. Recent, a fost elaborat un scor de risc
(https://Imna-risk- vta.fr/) pentru a prezice riscul de a face aritmii
ventriculare amenintatoare de viata. (C-index de 0,776 [95% Cl: 0,711-
0,842]).%° La pacientii cu un risc estimat la 5 ani>10% si un fenotip cardiac
manifest (TVNS, FEVS <50% sau intarziere de conducere A-V), trebuie
luatd in considerare preventia primara prin implantarea unui defibrillator
automat implantabil (ICD), pentru a evita o potentiald supraimplantare la
purtatorii de mutatii fara fenotip cardiac. La purtatorii de mutatii LMNA
cu un fenotip de CMD, exercitiile fizice de intensitate ridicata au fost
asociate cu un risc ridicat de MSC si cu afectarea FEVS si, prin urmare, nu
sunt recomandate. 465

Un scor de risc pentru predictia aritmiilor ventriculare a fost propus
recent pentru pacientii cu CMD sau CAVD legat de mutatia p.Argl4del in
gena PLN.®¢ Sunt necesare studii de validare inainte de a putea fi
recomandat pentru utilizare in practica clinica.

Dincolo de testarea geneticd si IRM cardiac, au fost propusi predictori
suplimentari ai MSC, adesea derivati din cohorte mici fara studii de
replicare sau cu putine studii de replicare. O sincopd inexplicabild
necesitd o evaluare suplimentard, iar stimulare programatad electrica(SPE)
poate determina cauza de baza. Riscul pentru evenimente aritmice la
pacientii cu CMD cu FEVS scdzuta si o sincopa inexplicabild a fost similar
cu cel al pacientilor cu stop cardiac anterior®’ si ridicat, independent de
rezultatul studiului electrofiziologic.’*® Cu toate acestea, datele la
pacientii cu CMD cu o FEVS usor redusd sugereaza importanta
suplimentara a SPE. Tn randul pacientilor cu CMD cu FESV>40% si o
sincopa inexplicabild, care au fost supusi tratamentului interventional de
implantare ICD dupa o evaluare pozitiva prin studiu electrofiziologic, 80%
au avut un tratament adecvat cu ICD in timpul urmaririi. Nu a fost relatat
niciun eveniment de MSC sau aritmii ventriculare simptomatice la
pacientii neinductibili. 46
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Figura 19 Algoritm pentru stratificarea riscului si prevenirea primara a mortii subite cardiace la pacientii cu cardiomiopatie dilatata/cardiomiopatie non-
dilatativa. AV, atrioventricular; IRM, rezonanta magnetica cardiaca; CMD, cardiomiopatie dilatata; CMND, cardiomiopatie non-dilatativa; ICD, defibrilator
cardiac implantabil; ILR, inregistrator implantabil; LMNA: gena laminei A/C; FEVS, fractia de ejectie a ventriculului stdng; TVNS, tahicardie ventriculara
nesustinuta; SEP, stimulare electrica programatd; MSC, moarte subitd cardiaca; TVMS, tahicardie ventriculard monomorfd sustinutd; AV, aritmii
ventriculare; @Factori de risc: sincopa inexplicabild, variante patogene in PLN, FLNC sau RBM20, LGE pe IRM, TVMS inductibild la SEP. ®Ghidurile ESC 2018

pentru diagnosticul si managementul sincopei.
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7.1.3.1.2. Preventia primard a mortii subite cardiace.

La pacientii cu CMD/CMHND, tratamentul medicamentos optim,
in conformitate cu Ghidul ESC curent din anul 2021, privind
diagnosticul si tratamentul insuficientei cardiace acute si cronice,
este obligatoriu. 3*? Reevaluarea functiei cardiace si a starii clinice
dupa 3 luni de tratament medicamentos este necesard inainte de
preventia primara prin implantarea ICD. Este mai probabil ca
functia VS sa se Tmbundtdteasca in cazul CMD cauzatd de
miocardita sau mutatii TTN.

Eficacitatea ICD in preventia primard la pacientii cu CMD cu
insuficienta cardiacd cu FEVS redusa a fost abordata n sase trialuri
randomizate controlate.®3®

Cinci studii au fost publicate intre 2002 si 2005 (CAT, AMIOVIRT,
DEFINITE, COMPANION si SCD-HeFT). Primele trei au fost studii
mai mici care au inrolat doar pacienti cu CMD, in timp ce SCD-HeFT
si COMPANION au fost mai mari si au inclus pacienti cu BCI si CMD.
Studiul COMPANION a fost diferit de celelalte, deoarece a
comparat terapia de resincronizare cardiaca cu defibrilator (TRC-
D), TRC-stimulator cardiac si tratamentul medicamentos optim. O
metaanalizd a acestor cinci studii (1854 de pacienti cu CMD) a
demonstrat o reducere cu 31% a mortalitatii din toate cauzele cu
ICD n raport cu terapia medicala (RR 0,69 [IC 95% 0,55, 0,87], P<
0,002).5%8 Acest efect a persistat atunci cand a fost exclus studiul
COMPANION.

Mai recent, studiul DANISH a inclus 1116 pacienti simptomatici
(clasa NYHA 1I sau lll) cu insuficientd cardiacd sistolica non-
ischemica (FEVS< 35%). Pacientii au fost repartizati aleatoriu, in
lotul cu ICD si cel fard ICD, dupa tratamentul medicamentos
optim.3>° Nu s-a inregistrat nicio reducere a criteriului principal de
evaluare a decesului din toate cauzele pentru pacientii din lotul cu
ICD (HR 0,87; IC 95% 0,68-1,12; P = 0,28), in ciuda unei reduceri
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semnificative a MSC in grupul ICD (HR 0,50; IC 95% 0,31-0,82; P =
0,005). Explicatiile posibile ar fi rata scazutd a MSC in cadrul
studiului (4,3% in grupul ICD si 8,2% in grupul de control),
tratamentul medical excelent instituit (90% dintre pacienti au avut
tratament cu IECA si beta-blocante, 50% cu un antagonist de
receptor de mineralocorticoid) si prevalenta ridicatd (58%) a TRC.
O metaanaliza a tuturor celor sase studii ce evaluau metode de
preventie primara a demonstrat in continuare o reducere, desi
mai micd, a mortalitatii globale cu terapia cu ICD (RR 0,76; IC 95%
0,65-0,91; P=0,002).%> Intr-o analizd de sensibilitate, beneficiul
terapiei cu ICD s-a mentinut dupd eliminarea oricdrui studiu
individual din analiza grupata.

Rezultatele studiului DANISH subliniaza necesitatea de a refinaliza
in continuare indicatia de preventie primard pentru ICD la
pacientii cu CMD. Trebuie luate in considerare varsta si
comorbiditatile.635 Tn studiul DANISH, implantarea ICD a fost
asociata cu o rata de deces semnificativ mai mica la pacientii mai
tineri.3>® O analiza suplimentard a datelor DANISH® a ardtat o
asociere intre reducerea mortalitatii de toate cauzele si ICD la
pacientii cu varsta <70 de ani (HR, 0,70; 95% ClI 0,51-0,96; P =
0,03), dar nu si la pacientii >70 ani de varsta.

Studiile prospective care evalueaza beneficiul ICD la pacientii cu
CMD/CMHND cu disfunctie intermediara a VS, dar cu factori de
risc care au fost asociati cu AV si MSC (inclusiv CTG la IRM cardiac,
mutatii patogene in PLN, FLNC, RBM20, sincopa inexplicabila si
inducibilitatea tahicardiei ventriculare monomorfe sustinute),
sunt insuficiente.129:641,643,644,655-662 Aygnd in vedere limitarea FEVS
ca unic marker de risc in CMD/CMHND, acest grup de experti
impdrtdseste opinia cd, in prezenta unei combinatii de markeri de
risc, ar trebui sa se ia in considerare un ICD.
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Figura 20 Caracteristici tipice ale cardiomiopatiei dilatative asociate cu mutatia genei Lamina A/C cu aritmiile ventriculare. AV, atrioventricular;
IRM, rezonanta magnetica cardiaca; ECG, electrocardiograma; LGE, captare tardiva de gadoliniu; VS, ventriculul stang; BRD, bloc de ramura

dreaptd; TV, tahicardie ventriculara.
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7.1.3.1.3. Preventia secundard a mortii subite cardiace si gestionarea aritmiilor ventriculare.

Trei studii randomizate (AVID, CASH si CIDS) au comparat terapia cu ICD si tratamentul medical pentru preventia secundara la pacientii dupa
stop cardiac brusc instalat sau TV netolerata.3#%35-352 Cele trei studii au inrolat in total 1963 de pacienti, dintre care doar 292 (14,8%) au avut
etiologii non-ischemice. A fost demonstratd o reducere semnificativd a deceselor de orice cauza la pacientii cu ICD, care s-a datorat aproape
in intregime unei reduceri de 50% a deceselor aritmice.?52 In subgrupul de pacienti cu cardiomiopatii s-a inregistrat o tendinta similara, dar
nesemnificativa, de reducere a deceselor.3*? Trialurile clinice randomizate au exclus pacientii cu TV tolerate din punct de vedere
hemodinamic. La pacientii cu CMD, substratul TV este mai putin definit, iar progresia bolii trebuie luata in considerare. Prin urmare, in ciuda
lipsei de date, acest grup de experti impadrtaseste opinia ca un ICD ar trebui luat in considerare si la pacientii cu CMD cu TV tolerata
hemodinamic.

Optimizarea programarii ICD (a se vedea Sectiunea 6.2.3.1) poate reduce socurile date de aparat, administrate ca raspuns la TV, dar este
adesea necesar o terapie suplimentara pentru a reduce episoadele simptomatice de AV. Tn studiul OPTIC, 412 pacienti cu implantare de ICD
n termen de 21 de zile de la TV/FV au fost randomizati in urmatoarele loturi: amiodarona plus beta-blocant, sotalol singur sau beta-blocant
singur. Ratele de socuri ale ICD dupd un an au fost de 10,3%, 24,3% si, respectiv, 38,5%. Eficacitatea mai mare a amiodaronei plus beta-
blocant in comparatie cu sotalolul trebuie sa fie pusa in balanta cu rata mai mare a reactiilor adverse legate de medicatie la nivel individual.
318 Desi sunt disponibile doar date limitate, blocantele canalelor de sodiu pot controla TV in cazul bolilor structurale de inim3 si pot fi benefice
la acei pacienti cu ICD fara insuficientd cardiacd avansata. Majoritatea cazurilor de tahicardii ventriculare monomorfe sustinute se datoreaza
reintrdrilor legate de cicatrice, care pot fi tintite prin ablatia prin cateter. Rezultatul ablatiei in acut a fost raportat ca fiind similar pentru BCI si
CMD.#7:683 Cu toate acestea, ratele de recurentd a TV sunt de obicei mai mari la pacientii cu CMD (supravietuire fara TV 40,5% in CMD vs.
57% in BCl la 1 an).**” Dupa proceduri multiple, la 36% dintre pacienti a putut fi obtinuta o perioada lunga de timp fara prezenta TV in 69% din
cazuri intr-o cohortd retrospectivd, monocentrica, de 282 de pacienti tratati intre 1999 si 2014.5%*

Ablatia epicardica este necesara in 27-30% din proceduri.*®”.64 Rezultatul este deosebit de slab, iar strategiile de salvare (ablatia
transcoronariana cu etanol, ablatia bipolard, ablatia chirurgicala) pot fi necesare la pacientii cu mutatii patogene (gena LMNA) si la cei cu
localizari profunde ale substratului intramural, anteroseptal.4%665666 Ayand in vedere complexitatea procedurii de ablatie, pacientii cu CMD ar
trebui, prin urmare, sa fie tratati numai in centre specializate.

Tabelul 28 - Recomandari pentru stratificarea riscului, preventia Implantarea ICD trebuie luata in considerare la
mortii subite cardiace si tratamentul aritmiilor ventriculare in pacientii cu CMD/ CMHND cu FEVS <50% si 22
cardiomiopatia dilatativa/ cardiomiopatia hipokinetica factori de risc (sincopd, CTG pe IRM cardiac, TVNS lla C
nedilatativa inductibile la SPE, mutatii patogene in LMNA, PLN,
FLNC, si genele RBM20).
Recomandari
Clasa® |Nivel® La pacientii cu CMD/CMHND, evaluarea
- — — electrofiziologica trebuie luata Tn considerare atunci
Evaluare diagnostica si recomandari generale cand sincopa ramane inexplicabild dups o lla C
Testarea geneticd (incluzand cel putin genele interventie non-invazivd.®%%%
LMNA, PLN, RBM20 si FLNC) este recomandat3 la Preventia secundard a MSC si tratamentul AV
pacientii cu CMD/CMHND si intarziere a conducerii
AV la <50 de ani sau care au antecedente familiale Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu
de CMD/CMHND sau MSC la o ruda de gradul I.(la I B CMD/CMHND, care supravietuiesc unui stop cardiac | B
Varsta de <50 ani).641:645 brusc instalat din cauza TV/ FV sau care prezinta

[TVMS instabile din punct de vedere

IRM cardiac cu CTG ar trebui sa fie luata in
hemodinamic.349351,352

considerare la pacientii cu CMD/CMHND pentru

A E] B Abla:giAa prin c.ateter n cent're s';')ecializate ar trebui.
riscului de AV/MSC. 129651667 luata in con5|derar.e la pauer?;u cu CMD/(;MHND si

TVMS recurente, simptomatice sau socuri date de IE]
Testarea genetica (incluzand cel putin genele ICD pentru TVMS, la care AA sunt ineficiente, C
LMNA, PLN, RBM20 si FLNC) trebuie luata in contraindicate sau netolerate,481,497,664,669

considerare pentru stratificarea riscului la pacientii

o o /Addugarea amiodaronei orale sau inlocuirea beta-
cu CMDCMHND aparent sporadica, care se prezintd

blocantelor cu sotalol trebuie luata in considerare la

lao VIS Fa"?rglﬁil: Cu semne suspecte pentru o lla | C pacientii cu CMD/CMHND si cu ICD care prezintd AV
boald ereditara. simptomatice recurente, in ciuda programarii lla
Participarea la exercitii de mare intensitate, inclusiv optime a dispozitivului si a tratamentului cu B
. e o 1

la sporturi de competitie, nu este recomandata C betablocante.#
pentru persoanele cu CMD/CMHND si LMNA 6% Implantarea ICD trebuie luatd in considerare la

e - — - - 2 acientii cu CMD/CMHND si TVMS tolerata lla
Stratificarea riscului si preventia primara a MSC Eemodinamic 318 C
Implantarea ICD trebuie luata in considerare la - — ——
pacientii cu CMD/CMHND, insuficients cardiaca i Gestionarea rudelor unui pacient sau a unei victime MSC cu
simptomatic (clasa NYHA II-11l) si FEVS <35% dup3 | 1@ CMD/CMHND
>3 luni de terapie medicamentoasd optima 2 o ruds de gradul | a unui pacient cu

357,359,359,635,650

CMD/CMHND, se recomanda efectuarea unui EKG si
a unei ecocardiografii daca:

- pacientul index a fost diagnosticat la o varsta de | C
<50 de ani sau prezinta caracteristici clinice care
sugereazd o cauza ereditara, sau

-existd antecedente familiale de CMD/CMHND, sau
moarte prematurd si neasteptatd-64®

Implantarea ICD trebuie luata in considerare la
pacientii cu CMD/ CMHND cu o mutatie patogenica
in gena LMNA, daca riscul estimat la 5 ani de AV
care pune viata Tn pericol este 210%c si in prezenta
ITVNS sau a unei FEVS <50% sau a unei intarzieri a lla B
conducerii AV.80.652,653

La o ruda de gradul | a unui pacient cu CMD/CMHND
aparent sporadicd, un EKG si o ecocardiografi pot fi IIb
luate in considerare.®
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AA, medicatie anti-aritmica; CMD, cardimiopatie dilatativd; EKG, electrocardiogramd; CMHND, cardiomiopatie hipokinetica nedilatativa; ICD, defibrilator automat
implantabil; CTG, captare tardiva de gadoliniu; FEVS, fractia de ejectie a ventricului stang; TVNS, tahicardie ventriculard nesustinuta; NYHA, New York Heart
Association; SPE, stimulare programata electricd; MSC, moarte subita cardiaca; TVMS, tahicardie ventriculard monomorfa sustinuta; AV, aritmii ventriculare; FV,

fibrilatie ventriculara; TV, tahicardie ventriculara
3Clasa de recomandari.
bNivelul de evidenta.

Bazat pe scorul de risc. https://Imna-risk-vta.fr/dSee specific recommendations for LMNA.

7.1.3.2. Cardiomiopatia aritmogend de ventricul drept

DAVD este o boala ereditara caracterizata prin inlocuirea miocardului cu material fibro-grasos.6’° Prevalenta variaza de la 1:1000 la 1:5000
indivizi, cu predominanta masculind. 87* Pacientii cu MSC/FV ca prima prezentare sunt de obicei mai tineri (varsta mediana de 23 de ani
[interval 13-57]) in comparatie cu cei care prezintda TVMS(varsta mediana de 36 de ani [interval 14-78])%72 CAVD este cauzata de mutatii
patogene in gene desmozomale si mai rar in gene non-desmozomale. Testarea geneticd este indicata, iar identificarea unei mutatii (la pana la
73% dintre participanti) este un criteriu major pentru diagnostic.!657! La 4-16% se gasesc mutatii compuse/ digenice, care au fost asociate cu
un risc crescut de AV la varste mai tinere.®’2673 Penetranta bolii la rudele de grad | este de 28-58%,574%7> sustinand

necesitatea evaluarii clinice periodice a rudelor.

DAVD se caracterizeaza printr-o implicare predominanta a VD.
Criteriile revizuite din 2010 ale grupului de lucru international de
diagnosticare se bazeaza pe o strategie multiparametricd®
(Figura 21). Caracterizarea tesutului prin IRM cardiac nu a fost
inclusd. Cu toate acestea, infiltratia grasa a VD si CTC a VS sunt
observate frecvent (la 29-53% si 35,5-45% dintre pacientii inrolati)
si pot fi prezente Tnainte ca pacientii sa indeplineasca criteriile
imagistice majore ale grupului de lucru.®76%78 S-a sugerat ca atat
alterdrile miscarii peretelui, cat si anomaliile semnalului pre/post-
contrast au fost sugestive de a spori acuratetea diagnosticului IRM
cardiac pentru DAVD.” Identificarea afectarii biventriculare si a
afectdrii dominante stangi la pacientii cu DAVD®2%%8! 3 dus recent
la propunerea termenului de "cardiomiopatie aritmogengd".58?
Restrictia in ceea ce priveste exercitiile fizice de intensitate mare
este consideratd un instrument preventiv la pacientii cu DAVD
afectati clinic pentru a reduce riscul de AV si progresia bolii.583-685
Dacd restrictia sportiva este sau nu benefica tuturor purtatorilor
de mutatii fard expresie a bolii nu a fost evaluatd in cohorte
prospective, dar evitarea exercitiilor fizice competitive, de
intensitate mare pare a fi rezonabil3.58¢687 MSC si AV apar in mod
disproportionat in timpul exercitiilor fizice la pacientii afectati, iar
infuzia de isoproterenol in doze mari poate provoca tahicardie
polimorfa ventriculard la >90% dintre pacientii cu DAVD,
sustinand rolul stimularii simpatice in cazul
aritmogenicitatii.1>268368% Dacd beta-blocantele pot preveni AV
spontane este, totusi, neclar. Datele limitate sugereaza un rol
potential al atenololului.®*®®

7.1.3.2.1. Stratificarea riscului.

La pacientii cu DAVD care nu sunt implantati cu ICD, stopul cardiac
apare la 4,6-6,1%, in timp ce 23% dintre pacienti prezinta un
eveniment non-fatal de TVMS in timpul unei urmariri medii de 8-
11 ani.®®+%% Daca TVMS pune in pericol viata in acut depinde de
durata ciclului de TV, de functia cardiaca, dar si de circumstantele
n care apare TV. In randul pacientilor cu DAVD definiti/probabili,
considerati cu risc ridicat de AV, 23-48% vor suferi o interventie
de implantare ICD in timpul unei urmériri medii de 4,7 ani. in 16-
19% din cazuri, implantarea de ICD este grabita de un eveniment
de TV rapida de 2250 b.p.m. sau FV, care sunt considerate ca fiind
premergdtoare unei circumstante amenintatoare de viat3.®9>-6%
ntr-o cohortd mare de 864 de pacienti cu DAVD (38,8% cu o AV in
antecedente), 43% au avut TV/FV in timpul unei urmariri mediane
de 5,75 ani, dar numai 10,8% au suferit un eveniment potential
amenintator de viata. Astfel, la 3 din 4 pacienti cu DAVD, terapia
cu ICD este adecvatd, dar poate sa nu fie considerata salvatoare
de viata n fazd acutd. Acest lucru este relevant deoarece
algoritmii si modelele de predictie a riscului se bazeaza pe
endpoint-uri combinate aritmice, care sunt adesea echivalate cu
indicatia de ICD pentru a preveni MSC. Acest lucru este deosebit
de important de cantdrit pentru pacientii tineri cu DAVD cu riscuri
asociate complicatiilor legate de ICD pe parcursul vietii.5%>6%
Studiile randomizate in ceea ce priveste terapia cu ICD pentru
preventie secundard lipsesc, dar ratele ridicate de terapie
adecvata cu ICD in urma episoadelor cu ritm rapid de TV/VF la
pacientii implantati dupa stop cardiac sau TV cu instabilitate
hemodinamica sugereaza cu tarie un beneficiu de supravietuire
de pe urma ICD.” La pacientii care prezinta o TV tolerata bine din
punct de vedere hemodinamic, beneficiul de supravietuire al ICD
este mai putin clar.5°%700-702 |dentificarea pacientilor cu DAVD cu
risc de MSC este dificila, iar dovezile care sustin factorii de risc
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pentru AV care pun in pericol viata sunt limitate. Sincopa de cauza
aritmica a fost un factor predictiv pentru evenimente ulterioare in
majoritatea seriilor de pacienti cu CAVD clara (HR grupat 3,67; Cl
2,75- 4,9)8L6%6.70L703 i |3 acesti pacienti, trebuie luatd in
considerare implantarea ICD. Disfunctia VD si VS a fost asociata cu
un risc mai mare de inducere a aritmiilor.6’>7% Valorile cut-off sunt
dificil de determinat, dar, la pacientii cu disfunctie severa de VD
(schimbare de suprafata fractionald a VD <17% sau fractie de
ejectie a VD <£35%), trebuie luat in considerare ICD. De asemenea,
pacientii cu DAVD cu implicare semnificativa a VS (FEVS< 35%) ar
trebui sd fie tratati in conformitate cu recomandarea actuald
privind CMD in ceea ce priveste necesitatea unui ICD. Exista date
divergente cu privire la valoarea predictiva independenta a TVNS
pentru evenimente aritmice ulterioare sustinute.®9>6%701 De
asemenea, rolul SPE in stratificarea riscului, in special la pacientii
asimptomatici, nu este bine definit.59%56%7%5 Tntr-o serie care
includea n principal pacienti simptomatici, atat cu TVNS, cat si cu
SPE pozitiva au fost prezise independent evenimentele aritmice,
in timp ce altii au raportat o acuratete diagnosticd scdzuta.®®
Predictia riscului bazatd pe un singur parametru nu ia in
considerare potentialul efect combinat si interactiunile dintre
factori. Prin urmare, desi lipsesc date de sustinere, acest grup de
experti sustine ca ar trebui luat in considerare ICD 7% la pacientii
simptomatici cu DAVD si disfunctie moderatd de VD (<40%) si/sau
LV (<45%) si care au fie TVNS, fie au TVMS inductibila la SPE. Un
model de risc validat intern a fost elaborat recent pe un grup
format din 528 de pacienti cu DAVD clard si fard AV in
antecedente, incluzdnd varsta, sexul, sincopa aritmica, TVNS,
incarcatura de complexe ventriculare premature(CVP), derivatii
cu inversarea undei T si fractia de ejectie a VD, pentru a prezice
orice AV sustinuté (c-index 0,77). & Tn plus, a fost promovat un
model de predictie pentru AV cu risc vital specific, bazat pe 864 de
pacienti cu DAVD, cu predictori care includ sexul masculin, varsta,
numarul de CVP in 24 h si derivatiile cu inversarea undei T (c-index
0,74).7°2 Totusi, sunt necesare studii de validare inainte ca aceste
modele de risc sa poata fi recomandate pentru utilizare clinica.

7.1.3.2.2 Tratament.

Pana la 97.4% din toate episoadele de aritmii ventriculare la
pacientii cu DAVD si ICD implantat sunt TV monomorfa sustinuta
(TVMS). Rata de conversie la ATP este foarte mare (92% din
toate episoadele) independent de lungimea tahicardiei
ventriculare, dispozitivele au capacitatea de a aplica ATP.%°8 ICD-
ul subcutan reduce complicatiile legate de sonda si s-a dovedit
pe cohorte mici de pacienti cu DAVD urmariti pe durate scurte de
timp cd aplicarea socului opreste aritmia ventriculara.”’”

Este adesea necesar un tratament suplimentar pentru suprimarea
aritmiei ventriculare. Cu toate cd nu este confirmat de studii
clinice, beta-blocantele sunt recomandare ca terapie de prima
linie la pacientii simptomatici.

Datele despre medicatia antiaritmica in preventia recurentelor TV
sunt limitate la studii mici si registre observationale. Tn general,
terapia antiaritmica are eficacitate limitatd. Desi sotalolul a fost
eficient in preventia inductibilitatii TV,7°® nu a suprimat aritmiile
relevante clinic.%°7%  Tratamentul cu amiodarond sau
medicamente antiaritmice de clasa 1 s-a asociat cu o tendinta de
scadere a recurentelor TV comparativ cu sotalolul.”® Asocierea de
fleicainida la beta-blocante/ sotalol a fost benefica intr-o cohortd
micd’°. Ablatia prin cateter oferd o alternativd. Ablatia
substratului endocardic si epicardic adjuvant, dacad este necesar,
s-a asociat cu supravietuire promitatoare fara TV. Potentialele
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riscuri procedurale, efectele adverse ale medicamentelor si
preferintele pacientilor trebuie sa fie luate in considerare.*®?

Tabel 29 — Recomandari pentru diagnostic, stratificarea riscului,
preventia mortii subite cardiace si tratamentul aritmiilor
ventriculare in Cardiomiopatia aritmogena de ventricul drept

Recomandari
Clasa®

Evaluare diagnostica si recomandari generale

La pacientii cu suspiciune de DAVD se recomanda
RM cardiac 76678

La pacientii cu suspiciune sau diagnostic cert de
DAVD, se recomanda sfat genetic si testare
genetica 672673 | B

Evitarea activitatilor fizice intense se recomanda

pacientilor cu diagnostic cert de DAVD
683-685

Evitarea activitatilor fizice intense ar putea fi
luata in considerare la pacientii cu DAVD cu
mutatii patogene si fara fenotip 683687 b

Tratamentul cu beta-blocante poate fi luat in
considerare la toti pacientii cu diagnostic cert de

DAVD Ilb C

Stratificarea riscului si preventia primara a MSC

Implantarea ICD trebuie luata in considerare la
pacientii cu DAVD si sincopa aritmicg 69701 711713

lla B

Implantarea ICD trebuie luata in considerare la
pacientii cu DAVD si disfunctie sistolica severa de "
VD sau VS 675691 a

Implantare ICD trebuie luata in considerare la
pacientii simptomatici cu DAVD , disfunctie
moderata VD sau VS, si de asemenea TVMS sau

inductibilitatea TV monomorfa sustinuta la SEF
695,696,701,703,705

lla C

La pacientii cu DAVD si simptome inalt sugestive
pentru aritmii ventriculare, SEF poate fi luat in
considerare pentru stratificarea riscului.®®® 70 Ilb C

Preventia secundara a MSC si tratamentul AV

Implantarea de ICD este recomandata in DAVD la
pacientii cu TV sau FV cu instabilitate
hemodinamicd.”® ' B

La pacientii cu DAVD si aritmie ventriculara
sustinutd sau nesustinuta se recomanda I c
tratamentul cu beta-blocant

La pacientii cu DAVD si TV monomorfa sustinuta
simptomatica, recurentd sau cu soc electric intern
provenite de la ICD in ciuda tratamentului beta-

blocant, ablatia cu cateter in centre specializate ar 1 &
trebui luata in considerare. 82709714

La pacientii cu DAVD cu indicatie de implantare de

ICD, un dispozitiv cu capacitate de programare

ATP pentru TV monomorfa sustinuta ar trebui luat lla B

in considerare.®8

Nivel®
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Implantarea ICD trebuie luata Tn considerare la
pacientii cu DAVD si TV monomorfa sustinuta

’ lla C
toleratda hemodinamic.5%
La pacientii cu DAVD si TV simptomatica recurenta
n ciuda tratamentului cu beta-blocant, medicatia lla C

antiaritmicd ar trebui luata in considerare.’0? 71

Gestionarea rudelor unui pacient sau a unei victime MSC cu
CMD/CMHND

La o ruda de gradul | a unui pacient cu
CMD/CMHND aparent sporadica, un EKG si o
ecocardiografi pot fi luate in considerare.%4® |

AA, antiartimice; DAVD, cardiomiopatie aritmogena de ventricul drept;
ATP, stimulare antitahicardicd; IRM rezonanta magnetica cardiaca, ECG,
electrocardiograma; ICD — defirbilator cardiac implantabil; VS, ventricul
stang; TVNS, tahicardie ventriculara nesustinutd; SEF, studiu
electrofiziologic; VD, ventricul drept; MSC, moarte subita cardiacd; TVMS,
tahicardie ventriculard monomorfa sustinutd, AV, aritmie ventriculara; TV,
tahicardie ventriculara

Clasa de recomandare

bNivel de evidenta

cGhidul ESC 2020 pentru cardiologie sportiva si exercitii fizice la pacientii
cu boald cardiovasculara

dPresincopa sau palpitatii sugestive de aritmie ventriculara

7.1.3.3 Cardiomiopatia hipertroficd

CMH este caracterizata de cresterea grosimii peretelui VS care nu
este explicatd de conditii anormale de umplere ventriculara
(precum HTA sau boala valvulard)!?®71> Deoarece istoria naturald
si managementul difera in functie de etiologia HVS, diagnosticul
este primordial (vezi Sectiunea 7.1.3.5) si include RM cardiac si
testare geneticd.”*72> CMH este de obicei cauzata de o mutatie
genetica autozomal dominanta, sustindnd screening cardiac la
rudele de gradul 1, in paralel cu testarea genetica la pacientul
index; o mutatie a genei sarcomerice este identificatd in 30-60%
din cazuri, cel mai frecvent la pacientii tineri diagnosticati sau cu
istoric familial de CMH.646.722

Prevalenta estimald a CMH la adulti este de 1 la 500.7%° La copii,
prevalenta este mult mai mica.

Mortalitatea anuala legatd de CMH este de 1-2% in majoritatea
studiilor cu strategii de management contemporane!?® 71> si poate
fi mai micd de 0,5%’%’. Rata anuald de MSC sau a terapiei ICD
adecvate este de aproximativ 0,8% dar depinde in mare masura
de varsta si de profilul de risc.8>728730 pacientii cu CMH prezinta
risc de a dezvolta insuficientd cardiacd, fibrilatie atrialda si
AVC.128715 Cele mai multe decese legate de CMH sub varsta de 60
de ani apar brusc, in timp ce pacientii maiin varsta decedeaza mai
des de AVC sau insuficienta cardiaca.”* MSC este adesea legata
de aritmii ventriculare, ceea ce pot fi o consecinta a ischemiei,
obstructiei tractului de ejectie al ventriculului stang, (TEVS) sau a
aritmiilor supraventriculare. MSC poate fi de asemenea,
declansata de exercitii fizice si participarea la competitii sportive
a fost descurajatad.’ Cu toate acestea, date recente sugereaza ca
exercitiile viguroase la pacientii cu CMH fara markeri de risc pot
sd nu fie asociate cu aritmii ventriculare.”33734
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7.1.3.3.1 Stratificarea riscului si preventia primard a mortii subite
cardiace.

n preventia primara, provocarea este de a identifica grupul relativ
mic de pacienti cu cel mai mare risc de MSC. TVNS apare la
aproximativ 20-25% dintre pacienti in timpul monitorizarii ECG in
ambulator (24/48h).122715 Prevalenta ei creste o datd cu varsta si
se coreleazd cu grosimea peretelui VS si captarea tardivd a
gadolinumului la IRM cardiac.”*672% 735 Valoarea prognostica a
TVNS pentru MSC este mai importanta la pacientii tineri (sub 30
ani).”* Relatia dintre durata, numarul episoadelor sau frecventa
TVNS si prognosticul CMH ramane neclara. 73

TVNS documentatd in timpul testului de efort este foarte rara, dar
a fost asociata cu un risc mare de MSC.”32 Au fost identificati alti
factori de risc si a fost dezvoltat si validat un scor de estimare a
riscului de MSC la 5 ani bazat pe 7 factori ( varsta, grosimea
maxima a peretelui VS, gradient TEVS, TVNS, sincopa neexplicata
si istoric  familial de MSC) - HCM  Risk-SCD:
https://doc2do.com/hcm/webHCM.htm|85728.729 Scorul de
estimare a riscului de MSC nu trebuie folosit la sportivii de
performantd sau pacienti cu boli metabolice sau infiltrative sau
dupa miomectomie sau ablatie septala cu alcool.®

Alti factori care nu au fost inclusi in scorul de risc de MSC, precum
disfunctie sistolica VS, anevrism apical, LGE extinsa la RM cardiac
si prezenta mutatiilor sarcomerice simple sau multiple, ar trebui
luati in considerare la pacientii cu risc intermediar sau scazut.
(Figura 22).716717,722.736-739 | GE extinsa la RM cardiac, definita ca
15% din masa VS, a fost sugeratd in studii ca un bun predictor
pentru MSC la adulti. Cu toate acestea pragurile pot fi dificil de
utilizat deoarece cuantificarea LGE depinde de achizitia imaginilor
de RM cardiac, tipul si cantitatea de contrast.

Urmadrirea periodicd este obligatorie in evolutia pacientilor.
Aritmiile ventriculare induse la studiul electrofiziologic sunt
considerate nespecifice, desi au fost raportate rezultate
contradictorii.”40.741

La copii au fost disponibile putine date in ceea ce priveste
preventia primara a MSC, pana la dezvoltarea recenta a scorurilor
de risc®84, Scorul de risc HCM Risk-Kids a fost dezvoltat si validat
la copiii cu CMH (cu varste de 1-16 ani) si include sincopa
neexplicatd, grosimea maxima a peretelui VS, diametrul mare al
atriului stang, gradient TEVS redus si TVNS (https://hcmriskkids.
Org). Tn contrast cu adultii, includerea varstei si istoricul familial
de MSC, in modelul pediatric nu a adus o imbundtatire a
rezultatelor. Pacientii cu istoric de FV sau TV sustinutd, cunoscuti
cu boli genetice metabolice sau sindroame genetice ce determina
CMH au fost exclusi. Valoarea predictiva de LGE la copii este mai
putin definitd, desi date preliminare au fost raportate.’*

7.1.3.3.2.  Tratamentul
aritmiilor ventriculare.
Pacientii care au supravietuit unui stop cardiac prin TV/FV sau TV
cu instabilitate hemodinamica prezinta risc fnalt de aritmii
ventriculare care pun viata in pericol si vor beneficia de
implantare ICD.128 744746

Nu exista trialuri controlate randomizate in CMH sau studii
cohortd care sa sustina rolul semnificativ al medicamentelor
pentru preventia MSC.128715747 Amiodarona poate reduce aparitia
aritmiilor ventriculare dar cu rezultate contradictorii in ceea ce
priveste MSC.747.748 Disopiramida si beta-blocantele sunt eficiente
pentru controlul simptomelor si obstructia in tractul de ejectie al
VS, dar nu existd dovezi ci reduc riscul de MSC.128715 Tn mod
similar, miomectomia chirurgicala sau ablatia septald cu alcool nu
se recomanda cu scopul de a reduce riscul de MSC la pacientii cu
obstructie TEVS. 128715 Tn urma implantarii ICD pentru preventia
primard sau secundara aMSC, cea mai frecventd aritmie
ventriculard documentata este TV monomorfa sustinuta, iar ATP
are succes in 69-76,5% din cazuri.”**75! Desi lipsesc date privind
eficacitatea medicatiei, antiaritmicele (beta-blocante,
amiodarona, sotalol, blocante ale canalelor de sodiu) ar trebui
luate in considerare pentru pacientii cu CMH si aritmie
ventriculard simptomatica. De asemenea, ablatia transcateter
poate fi luatd in considerare la pacientii cu CMH cu TVMS, la care
medicamentele antiaritmice sunt ineficiente, contraindicate sau
nu sunt tolerate, deoarece rezultatul dupa ablatie este inferior
comparativ cu alte etiologii non-ischemice.”7>*

pentru preventia recurentei
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Tabel 30 — Recomandari pentru stratificarea riscului, preventia
mortii subite cardiace si tratamentul aritmiilor ventriculare in
cardiomiopatia hipertrofica

Recomandari

Evaluare diagnosticd si recomandari generale

IRM cardiac cu LGE este recomandat la pacientii cu CMH pentru |
diagnostic. 716718

Consiliere si testare geneticd se recomanda la pacientii cu |
CMH.721-725

Participarea la exercitii de intensitate mare poate fi luatd in
considerare pentru pacientii adulti asimptomatici cu CMH fara Ib
markeri de risc.’3

Stratificarea riscului si preventia primara a MSC

Se recomandd estimarea riscului de MSC la 5 ani la prima

evaluare si la intervale de 1-3 ani sau cand apare o schimbare a

starii clinice.

Implantarea ICD trebuie luatd in considerare la pacientii cu

vérsta peste 16 ani cu risc MSC estimat la 5 ani > 6%.%872872 lla

Implantarea ICD ar trebui luatd in considerare la pacientii cu

CMH cu varsta peste 16 ani si risc intermediar de MSC estimat |a

5 ani (24% - <6%)si cu (a)LGE semnificativ la RM cardiac (de

obicei 215%din masa VS) sau (b)FEVS<50% sau (c) rdspuns

anormal al tensiunii arteriale in timpul testului de efort sau lla
(d)anevrism apical VS sau (e) prezenta mutatiei sarcomerica
patogend.’16717,722,736-139

La copiii cu varsta sub 16 ani cu CMH si risc estimat MSC la 5 ani

26% (bazat pe Scorul HCM Risk-Kids), implantarea ICD ar trebui = lla
luatd in considerare.8474

Implantarea ICD poate fi luatd in considerare la pacientii cu CMH

cu varsta peste 16 ani cu risc MSC estimat la 5 ani 24% - Ib
<6%.c,85,728,729

Implantarea ICD poate fi luata in considerare la pacientii cu CMH

cu varsta peste 16 ani cu risc redus de MSC estimat la 5 ani (<4%)

si cu (a) LGE semnificativ la RM cardiac (de obicei 215 din masa

VS) sau (b) FEVS < 50% sau (c) anevrism apical V/S.716.717.722.736-733 {1 |fy

Preventia secundara a MSC si tratamentul aritmiilor ventriculare

Implantarea ICD se recomanda la pacientii cu CMH si TV instabila
hemodinamic sau FV.744+74 |
La pacientii cu CMH care se prezintd cu TVMS toleratd

hemodinamic, implantarea ICD ar trebui luatd in considerare. lla

La pacientii cu CMH si aritmie ventriculara recurenta si
simptomaticd sau terapie ICD recurentd, medicatia antiaritmica = lla
ar trebui luatd in considerare.

Ablatia transcateter in centre specializate poate fi luatd in

considerare la pacienti selectati cu CMH si TVMS recurente si
simptomatice sau socuri primite de la ICD pentru TVMS, incare ~ llb
antiaritmicele sunt ineficiente, contraindicate sau nu sunt
tolerate.”s3754

Managementul rudelor unui pacient cu CMH

La o ruda de gradul 1 a unui pacient cu CMH, se recomanda ECG |
si ecografie cardiaca.

IRM cardiac = rezonanta magnetica cardiacd; LGE = captarea tardiva de
gadolinum; CMH = cardiomiopatie hipertroficd; ICD = defibrilator cardiac
implantabil; VS = ventricul stang; FEVS = fractia de ejectie a ventriculului
stang; MSC = moarte subita cardiacd; MS = moarte subitad; TVMS =
tahicardie ventriculard monomorfa sustinutd; TV = tahicardie ventriculara;
FV = fibrilatie ventriculara;

aClasa de recomandare, ° Nivel de evidenta

¢HCM Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html

d Definit de o crestere inadecvata a presiunii sistolice cu cel putin 20mmHg
intre repaus si varful de activitate fizicd sau o scadere cu >20mmHg de la
presiunea maxima

€HCM kid risk score: https://hcmriskkids.org

Clasa® Nivel®
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Figura 22 Caracteristici tipice ale cardiomiopatiei hipertrofice asociata cu tahicardie
ventriculara monomorfa sustinuta. IRM, rezonanta magnetica cardiaca; ECG,
electrocardiograma; LGE, captare tardiva de gadoliniu; VS, ventricular stang; BRD,
bloc de ramura dreapta; TV, tahicardie ventriculara.
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7.1.3.4 Non-compactarea de ventricul stdng (NCVS)
NCVS cuprinde un grup heterogen de boli. Diagnosticarea este
provocatoare si au fost propuse diverse criterii. Randamentul
testelor genetice la pacientii index este scazut.”®

Fenotipul morfologic de non-compactare bazat pe parametrii de
imagisticd poate aparea si la o populatie sdnatoasa.”>®

O meta-analiza ce a inclus 2501 de pacienti cu NCVS a evidentiat
un risc de mortalitate cardiovasculara similara cu cea a
pacientilor cu CMD, fara nicio relatie cu gradul de trabeculare.”™’”
Detectarea fibrozei focale bazata pe RM cardiac folosind LGE in
NCVS cu fractie de ejectie conservata a fost asociatd cu
evenimente cardiace grave (stop cardiac resuscitat, terapie ICD,
transplant cardiac; implant de dispozitiv de asistare de ventricul
stang) intr-o altd meta-analiza care a inclus 574 de pacienti (OR
6,1; Cl 2,1-17,5; P0,001).7°8 O combinatie a criteriilor RM cardiac
cu genotipul sistemic poate depdsi actualele neclaritati
referitoare la stratificarea riscului.’>®

Tabel 31 — Recomandari pentru implantare ICD in Non-
compactare de VS
Nivel®

Recomandari Clasa®

La pacientii cu cardiomiopatie prin non-

compactare de ventricul stang evaluate la

RM cardiac sau ecografie cardiaca, lla C
implantarea ICD in preventie primard a

mortii subite cardiace ar trebui sd ia in

considerare sa urmeze recomandarile

pentru CMD si cardiomiopatia non-

dilatativa hipokinetica.

IRM cardiac, rezonanta magnetica cardiaca; ICD, defibrilator cardiac
implantabil; CMD, cardiomiopatie dilatativd; MSC, moarte subita cardiaca
aClasa de recomandare

bNivel de evidentd

7.1.3.5. Cardiomiopatia restrictiva

Fenotipul cardiomiopatiei restrictive (CMR) este rar si poate sa fie
consecinta diferitelor etiologii, inclusiv boli infiltrative (de
exemplu amiloidoza) si boli de stocare (de exemplu boala
Andersen-Fabry), a carei identificare este cruciald pentru ghidarea
terapiei. Insuficienta cardiaca este unul dintre simptomele
principale in CMR primard si secundar3.”®

n boala Fabry, majoritatea cazurilor de moarte cardiovasculara
raportate au fost clasificate ca MSC intr-o recenta revizuire
sistematica din 13 studii ce au inclus 4185 de pacienti.’! Varsta
fnaintata, sexul masculin, HVS, LGE si TVNS au fost identificati ca
factori de risc potentiali asociati cu evenimente MSC. Cu toate
acestea, cazuri de moarte subita cardiacd (MSC) au fost raportate
n doar 11 dintre studii, incluzand 623 de pacienti.

Aceste studii mici, monocentrice, retrospective, observationale si
un numar scazut de morti cardiovasculare (36/623) si MSC
(30/623) nu permit recomandari cu privire la implantarea ICD in
preventie primara.’s

Amiloidoza poate fi cauzatd de plieri anormale ale proteinelor
precursoare, care se pot depozita in tesuturi si organe. Amiloidoza
cardiaca este in principal legatd de amiloidul cu lant usor sau
amiloidul transtiretina. Acesta din urma poate fi subdivizat in
fenotip salbatic, numit si amiloid senil, mai des complicat cu
conducere AV fintarziatd si aritmii atriale, si amiloid datorat
mutatiilor patogene ale genei TTR. Manifestarile bolii depind de
mutatie. In ciuda progreselor in tratamentul amiloidozei cu lant
usor, rezultatul este incd sarac pentru pacientii cu afectare
cardiacd manifestd.’®? Cauze de deces sunt insuficienta cardiacad
progresiva, disfunctie autonoma si disociatie electromecanica.’”s®
763 Beneficiul implantarii ICD in preventie primara la pacientii cu
amiloidoza cardiaci este incert. In prezent, ICD ar trebui luat in
considerare la pacientii cu TV cu instabilitate hemodinamica dupa
o discutie atentd a riscurilor de moarte non-aritmica si moarte
cardiaca.
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Tabel 32 — Recomandari pentru implantarea ICD la pacientii cu
amiloidoza cardiaca
Recomandari

Clasa? Nivel®

Implantul de ICD trebuie luat in considerare la

pacientii cu amiloidoza cu lant usor sau lla C
amiloidoza cardiaca asociata cu transtiretina si

TV cu instabilitate hemodinamica

ICD, defibrilator cardiac implantabil; TV, tahicardie ventriculara;
aClasa de recomandare
bNivel de evidenta

7.1.3.6. Boli neuromusculare

Un algoritm pentru stratificarea riscului, preventia MSC si
tratamentul aritmiilor ventriculare in distrofia miotonicd este
prezentat in Figura 23.

Aritmiile sunt frecvente si adesea apar ca prima manifestare a
bolilor neuromusculare.”® Distrofia miotonicd este cea mai
frecventa distrofie musculara la populatia adultd (prevalenta este
de 1 la 8000). Distrofia miotonicd este consecinta expansiunii
repetate a trinucleotidelor la sfarsitul genei DMPK, care are ca
rezultat imbinarea gresitd a SCN5A, intarzieri in conducerea AV si
aritmii. Distrofia Duchenne are de asemenea o incidentd mare (1
din 3500 nou ndscuti de sex masculin). Deoarece majoritatea
pacientilor mor inainte de varsta de 20 ani, aceasta patologie este
rar intdlnitd la varsta adulta. Alte boli neuromusculare, cum ar fi
Becker (1 din 100 000 nou nascuti de sex masculin) si distrofia
facioscapulohumeralad (1 la 100 000) sunt mai putin frecvente.
Cele mai multe dintre aceste boli sunt asociate cu tulburdri de ritm
sau de conducere, unele punand viata in pericol si sunt declansate
prin mecanisme care se pot preta la medicatia antiaritmica.*’
Medicatia antiaritmicd ar trebui sa fie luata in considerare, avand
in vedere ca functia musculara si speranta de viata sunt adesea
limitate doar moderat.”s5 Tn general, se recomanda tratarea
pacientilor cu boli neuromusculare care au supravietuit unui stop
cardiac resuscitat sau care au prezentat aritmie ventriculara sau
disfunctie ventriculard la fel ca pacientii fara manifestari
extracardiace. Cu toate acestea, beneficiul implantarii ICD ar
trebui evaluat si analizat in functie de prognosticul general in
unele subtipuri, precum si distrofia Duchenne.

Simptomele pot fi rezultatul bradicardiei sau tahiaritmiilor si
evaluarea electrofiziologica invazivad este justificatd, cu exceptia
situatiei in care cauza blocul AV este deja documentat.'>?
Cresterea brusca a intervalului PR sia duratei QRS, au fost asociate
cu bloc AV si MSC in distrofia miotonicd, in ciuda absentei
simptomelor, astfel studiul electrofiziologic ar trebui luat in
considerare.”®77 La un interval HV > 70 ms ar trebui sa fie luatd
in considerare implantarea promptd a stimulatorului cardiac
indiferent de simptome. Inducerea TV reintrantd intre ramuri
(BBR) la un pacient simptomatic este diagnostica (ESC CardioMed
chapter 42.5)7%8 si recomandé ablatia ramului drept.’s® In urma
ablatiei, riscul de bloc AV la evaludrile ulterioare este foarte mare
din cauza bolii Hiss-Purkinje progresive si ar trebui implantat un
stimulator cardiac. Un interval PR lung sau QRS larg!>68%, aritmii
atriale concomitente®6%sj LGE la RM cardiac'**>8|a pacientii cu
varsta peste 40 ani, s-au asociat cu bloc AV si MSC la pacientii cu
distrofie miotonicd. Tnh consecintd implantarea stimulatorului
cardiac poate fi luatd in considerare chiar si in absenta
simptomelor. Desi datele lipsesc, implantarea unui ICD mai
degraba decat a stimulatorului cardiac poate fi preferatd la
pacientii cu distrofie miotonica cu factori de risc pentru aritmie
ventriculard si MSC (Figura 23). Implantarea unui stimulator
cardiac permanent poate fi luata in considerare la pacientii cu
sindromul Kearns-Sayre, Emery-Dreiffus sau distrofia musculara a
centurii membrelor, cu orice grad de bloc AV din cauza riscului de
progresie rapida spre bloc complet. La pacientii cu distrofia
musculara forma centurilor tip 1B sau distrofie Emery-Dreifuss,
care au indicatie de stimulare sau LGE semnificativa la RM cardiac,
trebuie luata in considerare implantarea ICD.”®°
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Figura 23 Algoritm pentru stratificarea riscului, prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in distrofia miotonica. AV,
atrioventricular; IRM, rezonantd magnetica cardiaca; EF, evaluare electrofiziologica invaziva; HV, intervalul His-ventricul; ICD, defibrilator
cardiac implantabil; LGE, captare tardiva de gadoliniu; TV, tahicardie ventriculara. 2Sincopa sau palpitatii suspecte de origine aritmica. "bloc AV
spontan: bloc AV de gradul trei sau de tip Il de grad inalt . “Factori care favorizeazd implantarea ICD: varsta,>%!! expansiunea nucelotidei CTG,*
91316 moartea subitd (MSC) sau antecedente familiale de MSC,*> anomalii de conducere ECG,* prelungirea intervalului PR,** bloc de ramura
stangd,® aritmii supraventriculare,®'® TV nesustinutd,® disfunctie VS, captare LGE semnificativa la IRM.**1>18 dManagement suplimentar in
functie de rezultatul evaluarii electrofiziologice

Implantarea unui ICD mai degraba decat a unui stimulator cardiac poate fi luatd in considerare si la pacientii cu Duchenne/Becker, cand exista
LGE semnificativd la RM cardiac.”7%77! Cu toate acestea prognosticul general al acestori boli ar trebui luat in considerare. La pacientii care au
supravietuit unui stop cardiac din cauza unei TV, se recomanda implantarea unui ICD atunci cand TV, altele decat TV reintranta prin ramuri
(ex.TV cicatriciald) sunt inductibile sau dacd TV nu este inductibild. Pacientii cu distrofie miotonicd cu sincopa probabil datorata unei aritmii
ventriculare, chiar daca nu este inductibil3, si cei cu palpitatii si inducerea unei TV non-reintranta prin ramuri, sunt considerate cu risc de MSC
si ar trebui luat in considerare implantarea ICD.

Datorita progresiei naturale, urmdrirea anuald cu ECG este recomandatd, chiar si in faza ascunsa a bolii, cand pacientii sunt asimptomatici si
ECG este normal ®'3 Datorita progresiei lente si a faptului cd schimbarile semnificative se reflectd adesea pe ECG de suprafatd, evaluarea
electrofiziologica seriata pentru a evalua conducerea AV si inducerea aritmiei, nu este recomandatad la pacientii fara suspiciune de aritmie sau
progresia tulburarilor de conducere pe ECG. 767772
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Tabel 33 — Recomandari pentru stratificarea riscului, preventia mortii subite

cardiace si tratamentul aritmiilor ventriculare Tn bolile neuromusculare
Recomandari Clasa® Nivel®

Recomandari generale

Urmadrirea anuala cu cel putin un ECG in 12

derivatii este recomandata la pacientii cu | C
distrofii musculare, chiar si in faza ascunsa

a bolii®*3

Se recomanda ca pacientii cu boli

neuromusculare care prezintd aritmii

ventriculare sau disfunctie ventriculard sa | C
fie tratati pentru aritmie la fel ca pacientii

fara boli neuromusculare.'”.76

Stratificarea riscului, preventia primara si secundara a
MSsC

SEF este recomandat la pacientii cu

distrofie miotonica si palpitatii sau sincopa | C
sugestiva de aritmie ventriculara sau care

au supravietuit unui stop cardiac 3

Implantarea ICD se recomanda la pacientii

cu distrofie musculara si TVMS sau stop | C
cardiac resuscitat nefiind cauzat de TV

reintranta intrafasciculara.”®®

SEF ar trebuie luat in considerare la

pacientii cu distrofie miotonica si crestere lla B
bruscad a intervalului PR si a duratei

QRS. 766,767

SEF ar trebui luat in considerare la pacientii

cu distrofie miotonica si interval PR2240ms

sau durata QRS=120ms sau care au peste

40 ani si prezinta aritmie supraventricularac lla B
sau care au peste 40 ani si prezinta LGE

semnificativa la RM cardiac®>1416.766

La pacientii cu distrofie musculara fara

tulburare de conducere AV si sincopa nalt lla C
sugestiva pentru aritmie ventriculara,

implantarea ICD ar trebui luata in

considerare.”®®

La pacientii cu distrofie musculara cu

palpitatii inalt sugestive pentru artitmie lla C
ventriculara si inductibilitatea TV non

7.1.4. Bolile cardiace inflamatorii

Inflamatia cardiacad a fost asociata cu proprietdti electrice miocardice
anormale si aritmii si a fost raportata in diverse cardiomiopatii, cum ar fi,
evident, miocardita, dar si cardiomiopatii mostenite sau post infarct
miocardic.”’377% Cardiomiopatiile inflamatorii sunt caracterizate de
inflamatia miocardica (adica miocarditd) ca principald cauza a leziunii
cardiace, in timp ce inflamatiile miocardice secundare sunt cauzate de o
patologie miocardica initiald.”””7*¢ Miocardita, sarcoidoza si boala Chagas
sunt printre principalele entitati din cardiomiopatiile inflamatorii.

7.1.4.1. Miocardita

Diagnosticul miocarditei poate fi o provocare. Nu existd o prezentare
clinica patognomonica a acestei boli,””” cu manifestari cardiace variind de
la simptome subtile la insuficienta cardiaca severd, bloc AV complet si
MSC.”7® La tineri, se estimeaza ca 2-12% din MSC sunt legate de
miocardita.”’*78!

Miocardita este diagnosticata prin biopsia endomiocardica dupa criterii
bine stabilite histologice, imunologice si imunohistochimice, precum si
reactia in lant a polimerazei (PCR) pentru detectarea genomilor
virali.”®78 Aceasta implica faptul cd biopsia endomiocardica, desi nu
este utilizata pe scara larga, este standardul de aur pentru diagnosticul
miocarditei.””878Tn practica curentd, diagnosticul miocarditei se bazeaza
pe prezentarea clinica, nivelul crescut al troponinei, modificarile ECG,
dovezile disfunctiei VS, absenta BC semnificative sau a bolii cardiace
valvulare si constatarile sugestive la IRM sau PET- CT.

n contextul miocarditei acute suspectate sau confirmate, pacientii cu o
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reintranta intrafasciculara, implantarea ICD
ar trebui luata in considerare.”®®

Pacientii cu distrofie musculara forma

centurilor tip 1B sau distrofie musculard Ila C
Emery-Dreiffus si indicatie de stimulare,

implantarea ICD ar trebui luata in

considerare.”®

Implantarea ICD poate fi luata in considerare

la pacientii cu distrofie musculara IIb C
Duchenne/Becker si LGE semnificativ la RM

cardiac.”7%77%

Implantarea ICD peste un stimulator cardiac

poate fi luat in considerare la pacientii cu IIb C
ditrofie musculara cu factori de risc pentru

aritmii ventriculare si MSC.

La pacientii cu distrofie miotonicd, SEF pentru

evaluarea conducerii AV si inducerea aritmiei,

nu este recomandata dacd nu exista C
suspiciune de aritmie sau progresia

tulburarilor de conducere pe ECG.7”2

Managementul aritmiilor ventriculare

La pacientii simptomatici cu TV reintranta prin

ramuri, ablatia transcateter este | C
reCOmandaté.e'153'474'475’477

La pacientii cu distrofie miotonica in curs de

ablatie pentru TV reintranta intrafasciculara, | C
implantarea pacemaker/ICD este

recomandata. 3

AV, atrioventricular, TV-BBR, tahicardie ventriculara prin reintrare prin ramuri;
RM cardiac, rezonanta magnetica cardiacd; ECG, electrocardiograma; ICD,
cardiodefibrilator implantabil; BRS, bloc de ramura stangd; LGE, captare tardiva
de gadolinium; VS, ventricul stdng; MSC, moarte subita cardiaca; TVMS, tahicardie
ventriculara monomorfa sustinutd; TV tahicardie ventriculara.

Clasa de recomandare

bNivel de evidents, °Nivel de evidentd C

dFactori favorizanti pentru implantarea ICD: varsta,>611 extensia CTG,913.16
moarte subitd sau istoric familial de moarte subita,5 tulburdri de conducere pe
ECG,® Alungirea PR,3 BRS,® aritmii atriale,®® TV nesustinuta,’ disfunctieVs,’
anomalii structurale identificate la RM cardiac.141518

eAlte afectiuni cardiace (ex: inlocuirea valvei aortice) cu TV reintranta
intrafasciculard se recomandd ablatia transcateter.

prezentare amenintatoare de viata (miocardita fulminanta, AV sustinuta
sau bloc AV complet) trebuie sd fie indrumati cdtre un centru
specializat.”®>78 Un centru specializat trebuie sd aibad capacitatea sa
efectueze cateterism cardiac, biopsii endomiocardice, sa utilizeze
dispozitive de suport circulator mecanic si sa gestioneze AV complexe.
AV sustinute pot aparea in miocardita acutd. intr-o serie mare de
pacienti,”®® FV sau SC in spital au fost raportate in 2,5% din cazuri. intr-o
altd serie de miocardite acute la copii,”®’de tahiaritmii sustinute au fost
raportate la 11,5% dintre pacienti, AV reprezentand majoritatea
cazurilor (79,5%). Tahiaritmiile au fost asociate cu un risc de deces de 2,3
ori mai mare.”® Miocardita cu celule gigante, desi rara, are un risc mai
mare de AV amenintdtoare de viatd, care sunt observate la 14% dintre
pacientii cu miocardita cu celule gigante la prezentarea initiala si apoi se
dezvolta ca aritmii refractare la mai mult de jumatate dintre pacienti in
cursul bolii.”878°

Managementul miocarditei acute depinde de prezentarea clinicd, PCR
virala din biopsiile miocardice si rezultatele histologice. La pacientii cu
suspiciune de miocardita care prezinta insuficienta cardiaca usoara, se
recomanda evitarea efortului fizic si tratamentul cu beta-blocante si
IECA.7®® Pacientii cu AV sau bloc AV trebuie internati in spital si
monitorizati continuu. Tratamentul aritmiilor la pacientii cu boala
cardiaca inflamatorie nu diferd de principiile clinice general acceptate.
AV simptomatice pot necesita medicatie antiaritmica, cum ar fi
amiodarond si/sau beta-blocante.”®7% De notat cd fintr-un studiu
observational retrospectiv, pacientii cu AV sustinuta in timpul fazei acute
a miocarditei (FEVS 53 + 10%) au avut un risc ridicat (45% la 3 ani) a
recurentelor TV/FV in timpul urmaririi.”**
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Miocardita poate avea o rezolutie fara sechele, sa fie recurenta sau sa
devinad cronica. Astfel, miocardita este adesea consideratad un precursor
al CMD.”> Dezvoltarea CMD fost observatd la 21% dintre pacientii cu
miocarditd acuta pe o perioada medie de urmdrire de 3 ani.”®® Proportia
exacta de CMD cronica consecutiva progresiei miocarditei acute ramane
necunoscuta, dar miocardita a fost identificata drept substrat al CMD in
pand la 12% din cazuri intr-un studiu retrospectiv amplu.”’ La pacientii
cu TVMS de etiologie necunoscutd, miocardita trebuie suspectata mai
ales cand pe IRM se evidentiazd tesut miocardic fibrotic anormal
subepicardic si/sau intramural. Prezenta LGE la IRM a fost, de asemenea,

Tabelul 34 — Recomandari pentru prevenirea mortii cardiace subite si
tratamentul aritmiilor ventriculare in miocardita
Nivel®

Recomandari Clasa?

Recomandari generale

n miocardita acutd confirmata sau suspectats

clinic, se recomandd ca pacientii care prezintd AV | C
care pun viata n pericol sa fie indrumati la un

centru specializat.Z868%

Preventia secundara a MSC si tratamentul AV

La pacientii cu SMVT netolerata hemodinamic care
apare in faza cronica a miocarditei, implantarea | C
ICD este recomandata.Z24805

La pacientii cu TV sau FV sustinuta netolerata

hemodinamic in timpul fazei acute a miocarditei, lla C
implantarea ICD inainte de externare ar trebui

luata in considerare.’88724806

Ar trebui luate in considerare AA (de preferinta

amiodarona si beta-blocante) in timpul fazei acute lla C
a miocarditei la pacientii cu AV simptomatice

nesustinute sau sustinute.

La pacientii post-miocarditd cu TV recurente,

simptomatice tratamentul cu AA ar trebui luat in lla C
considerare.

Ablatia cu cateter, efectuata in centre specializate,

ar trebui luata in considerare la pacientii post-

miocarditd cu TVMS recurente, simptomatice sau lla C
socuri date de ICD pentru TVMS la care AA sunt

ineficiente, netolerate sau nedorite.Z52:801,802

La pacientii cu TVMS tolerata hemodinamic care

apare in faza cronica a miocarditei, implantarea lla C
ICD ar trebui luata in considerare.

La pacientii cu TVMS bine tolerata hemodinamic,

care apare in faza cronica a miocarditei, functiei

sistolica VS conservata si o cicatrice limitata C
susceptibild de ablatie, ablatia transcateter poate fi

considerata o alternativa la terapia ICD, dupa

comunicarea cu pacientul si cu conditia ca

obiectivele stabilite s fi fost atinse.©

AA, anti-aritmic; ICD, defibrilator cardiac implantabil; VS, ventricul stdng; MSC, moarte
subitd cardiacd; TVMS, tahicardie ventriculara sustinutd monomorfa; AV, aritmie
ventricular; FV, fibrilatie ventriculard; TV, tahicardie ventriculara.

3Clasa de recomandare

®Nivel de evidenta.

TV non-inductibila si eliminarea electrocardiogramelor cu conducere intarziatd

7.1.4.2. Sarcoidoza cardiacd

Sarcoidoza este o boala inflamatorie multisistemica de cauza necunoscuta, cu
predispozitie geneticd,?®” caracterizata prin acumulare de limfocite T, fagocite
mononucleare si granuloame care conduc la cicatrici tisulare.®® Desi
afectarea pulmonara este cea mai frecventa, orice organ poate fi afectat. Se
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asociatd cu aparitia tardiva a AV la pacientii cu miocardita virala dovedita

prin biopsie endomiocardic3.”?8-8%

Managementul AV documentate Tn miocardita cronicd este similar cu cel al
pacientilor cu CMD, inclusiv implantarea ICD si utilizarea de medicatie
antiaritmica. Ablatia transcateter poate fi eficienta pentru a trata TVMS, al
carui substrat aritmogen se gdseste adesea la nivel epicardic pe ventriculul
sting in  portiunea laterald/bazald.”®2%8%3  fntr-o  publicatie®®?,
neinductibilitatea TV dupa ablatia cu cateter a condus la evitarea implantarii
ICD la o treime dintre pacienti, fara recurenta TV ulterior in timpul urmaririi.

estimeaza ca 5% din pacientii cu sarcoidoza au simptome care indicd o
implicare cardiacd. Cu toate acestea, folosind modalitdti avansate de
imagistica cardiaca (IRM/PET-CT), sarcoidoza cardiaca subclinica este din ce in
ce mai diagnosticata.308-811

Diagnosticul sarcoidozei cardiace este o provocare, poate imita fenotipul
displaziei aritmogene de VD in cazul unei afectari predominante a VD3 sau
cordul este singurul organ afectat de sarcoidoza (asa-numita ,sarcoidoza
cardiacd izolatd”).8'? Cartografierea -electrofiziologicdi poate ajuta la
diagnosticul diferential dintre sarcoidoza cardiacd izolatd si displazie
aritmogend de VD.®3 Cele trei manifestari cardiace uzuale ale sarcoidozei
cardiace sunt disfunctia de VS, anomaliile de conducere AV si aritmiile
ventriculare. Blocul AV complet se dezvoltd in principal in timpul fazei
inflamatorii acute, spre deosebire de TV sustinuta, care apare frecvent in
stadiul avansat al bolii (Figura 24).814

Pe langa sarcoidoza cardiacd izolatd,®? s-au gasit trei factori independenti
asociati cu un prognostic nefavorabil si, in special, cu riscul de AV: (i)
FEVS<35%; (ii) documentarea blocului AV de grad inalt®!>#35; si (iii) prezenta
cicatricilor la nivelul VD sau VS la IRM (Figura 25).877-821 Cu toate acestea, AV
si MSC pot aparea la pacientii cu o FEVS usor redusd sau normald. SEP,822-82
PET-CT-ul,®% si LGE-IRM ajutd la stratificarea riscului de AV la astfel de
pacienti. Intr-o serie de 120 de pacienti cu sarcoidozd extracardiaci
confirmata prin biopsie si functie sistolicd VS/VD conservata, inductibilitatea
TV la SEP a fost scazuta (6%), dar asociata cu endpoint-ul primar de AV si MSC,
care a aparut la 3 pacienti, toti cu aspecte PET sau IRM anormale (P = 0,009).8%
ntr-o cohortd de 66 de pacienti asimptomatici cu sarcoidoza extracardiacs
dovedita prin biopsie si PET-CT sau IRM anormal, 8 (11%) au fost inductibile
la SEP si 6 din 8 au avut AV sau au decedat in timpul urmaririi, comparativ cu
1 din 68 de pacienti non-inductibili (P=0,0001). De notat ca pacientii cu
inductibilitate a aritmiei au avut o FEVS scazuta la momentul efectuarii SEP,
cu deteriorare progresiva pe parcursul a 2 ani de urmarire.823

A fost raportat beneficiul implantului de ICD, atat in preventia primara, cat si
secundard.®?®-832 Datele sustin implantul ICD pentru preventia primara a MSC
la pacientii cu FEVS < 35%.812830 Aditional, indiferent de FEVS, implantul de
ICD ar trebui luat in considerare si la pacientii cu indicatie pentru stimularea
cardiaca permanentd sau in caz de prezenta a unei cicatrici semnificative la
IRM.8338% [ntr-adevar, asa cum se aratd in doud meta-analize recente,821832
aparitia AV este mai mare la pacientii cu bloc AV complet (OR = 2,19; P=0,01),
iar prezenta cicatricii la IRM este asociatd cu un risc mai mare de evenimente
aritmice ventriculare si de mortalitate (OR = 10,74; P=0,00001). O definitie
larg acceptatd a LGE semnificativa nu este disponibild. LGE in 29/29 segmente
(17 segmente VS si 12 segmente VD) si LGE care afecteazd 222% din masa VS
au fost asociate cu evenimente finale aritmice.820827.835

Terapia cu corticosteroizi este un pilon principal al tratamentului sarcoidozei
cardiace, dar efectul acestui tratament asupra aparitiei AV a fost stabilit doar
din studii observationale.®3¢%3 Evident, pe baza fiziopatologiei bolii,
inflamatia joaca un rol in aparitia de cicatrice ventriculara la pacientii cu
sarcoidoza cardiaca. Cu toate acestea, pana acum nu exista dovezi ca AV sunt
declansate direct de inflamatia activd in sine. Tntr-adevir, un substrat
intramural sau epicardiac legat de cicatrice (cu o predilectie in regiunile peri-
valvulare) explicd majoritatea TV-urilor la pacientii cu sarcoidoza cardiaca.®*®
Substratul TV a fost mai probabil localizat in segmente cu cicatrice
transmurald la CMR si un grad mai scazut de inflamatie la PET-scan.?*® Ablatia
transcateter poate ajuta la prevenitia aparitiei aritmiilor ventriculare,83°841.842
in special dacd tratamentul cu antiaritmice esueazd,®’ dar recidivele TV sunt
incd frecvente,””>8° in special dacd aceatsa este efectuatd in timpul
inflamatiei active, cu continuarea medicatiei antiaritmice la majoritatea
pacientior.839843
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Tabelul 35 — Recomandari pentru stratificarea riscului, prevenirea mortii
cardiace subite si tratamentul aritmiilor ventriculare in sarcoidoza cardiacd

Recomandari Clasa® Nivel®

Stratificarea riscului si preventia primara a MSC

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu
sarcoidoza cardiaca care au FEVS<35%.

La pacientii cu sarcoidoza cardiacd care au indicatie
de stimulare cardiaca permanenta in context de
BAV de grad inalt, implantarea ICD trebuie luata in
considerare, indiferent de FEVS.&¢

lla C

Pacientii cu sarcoidoza cardiaca care au FEVS>35%
dar LGE semnificativd la IRM dupa rezolutia
inflamatiei acute, implantarea de ICD ar trebui luata
in considerare 817-819.821,833,834

lla B

La pacientii cu sarcoidoza cardiacd care au FEVS 35—
50% si LGE minora la IRM, dupa rezolutia inflamatiei
acute, SEP pentru stratificarea riscului ar trebui
luata in considerare.

lla C

7.1.4.3. Cardiomiopatia Chagas

Boala Chagas, o boald miocardica cauzatd de parazitul Trypanosoma cruzi,
este cea mai frecventa cauza de cardiomiopatie non-ischemica in America
Latind. Dupa perioada de incubatie, marea majoritate a persoanelor infectate
au simptome minore sau sunt asimptomatice si foarte putine (1%) dezvolta
miocarditd acutd.?*> Cu toate acestea, oamenii sunt infectati pe viata si pana
la decenii dupad infectia initiala 20— 30% dintre ei vor dezvolta
cardiomiopatie,®® care poate duce la insuficientd cardiacd, bloc atrio-
ventricular si aritmii atriale sau ventriculare. MSC, in special prin FV, este cea
mai frecventa cauza de deces la pacientii cu cardiomiopatie Chagas.?*78% Un
scor de risc elaborat de Rassi et al®*°, precum si prezenta fibrozei miocardice
la LGE-IRM® sunt utile in evaluarea riscului de deces la pacientii cu boala
Chagas. Cu toate acestea, daca o astfel de stratificare a riscului se poate
traduce in beneficii clinice prin tratamentul cu ICD trebuie evaluata in studii
prospective, luand n considerare si mortalitatea anuala ridicata la pacientii

La pacientii cu sarcoidozd cardiacd, FEVS 35-50% si

TVMS inductibila la SEP, implantarea de ICD ar lla C
trebui luata in considerare.?23-825

Preventia secundara a MSC si tratamentul AV

Implantarea de ICD este recomandata la pacientii
cu sarcoidoza cardiaca care (1) au TV sustinuta
documentata sau (2) stop cardiac brusc instalat,
resuscitat.812828-830,832

La pacientii cu sarcoidoza cardiaca si AV recurenta,
simptomatica, tratamentul cu antiaritmice ar trebui lla C
sa fie luat in considerare.

Ablatia transcateter, in centre specializate, poate fi

luata in considerare la purtatorii de ICD cu

sarcoidoza cardiaca cu TVMS recurentd,

simptomaticd sau cu terapie recurenta ICD pentru

TVMS, la care antiaritmicele sunt ineficiente,

contraindicate sau netolerate 832841842

Ilb C

BAV, bloc atrio-ventricular; SC, stop cardiac; IRM, rezonanta magnetica cardiaca; ICD, defibrilator
cardiac implantabil; LGE, captare tardivd de gadolinium; FEVS, fractie de ejectie ventricul stang; SEP,
stimulare electrica programata; MSC, moarte cardiaca subita; TVMS, TV sustinuta monomorfd; AV,
aritmie ventriculara; VT, tahicardie ventriculard.

*Clasa de recomandare.

bNivel de evident3.

Chagas purtatori de 1CD.8>*

Desi implantarea de ICD poate parea rezonabild pentru prevenirea secundard
a MSC la pacientii cu cardiomiopatie Chagas, exista studii controversate®>1-86
despre beneficiile si riscurile implantérii de ICD la acesti pacienti. intr-adevir,
0 meta-analiza a studiilor observationale nu a gasit niciun beneficiu al ICD (n
=483) fatda de amiodarona (n = 115) in preventia secundara a MSC la pacientii
cu boala Chagas, deoarece ratele anuale de mortalitate de toate cauzele erau
comparabile in ambele grupuri (9,7% si, respectiv, 9,6%).5¢ O altd meta-
analiza a constatat o incidenta anuala de 4,7% a socurilor inadecvate si o rata
anuala ridicata a mortalitatii de 9,0% la 1041 de pacienti cu ICD cu boala
Chagas.®>!

Amiodarona®*’ si ablatia transcateter858-8¢° gu fost utilizate cu succes pentru a
controla AV recurente la unii pacienti. Ca si in cazul diferitelor forme de
miocarditd, substratul aritmogen este adesea gasit Tn epicard n
cardiomiopatia Chagas.
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Figura 24 Algoritm pentru prevenirea mortii subite si tratamentul aritmiei ventriculare la pacientii cu sarcoidoza cardiaca. ICD, defibrilator cardiac implantabil; LGE,
captare tardiva de gadoliniu; FEVS, fractia de ejectie a ventriculului stang; SEP, stimulare electrica programata; TVMS, tahicardie ventriculara monomorfa sustinutg;
AV, aritmie ventriculard; TV, tahicardie ventricular;. 2 captare LGE care afecteaza 29/22 segmente sau 222% din masa VS a fost asociatd cu evenimente aritmice
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Figura 25 Caracteristicile tipice ale sarcoidozei cardiace asociate cu tahicardia ventriculard monomorfa sustinuta. IRM, rezonanta magnetica cardiacd; ECG,
electrocardiograma; BRS, bloc de ramura stanga; LGE, captare tardiva de gadoliniu; VS, ventriculul stang; PET-CT, tomografie cu emisie de pozitroni; VD, ventricul
drept; TEVD, tractul de ejectie al ventriculului drept; TV, tahicardie ventriculara.  Observati R’ proeminent in V1 pana la V3, un aspect intalnit frecvent in sarcoidoza

cardiacd cu implicarea VD.8*

Tabelul 36— Recomandari pentru tratamentul aritmiilor ventriculare in
cardiomiopatia Chagas

Recomandari Clasa? Nivel°

Amiodarona ar trebui luata in considerare pentru a

reduce incarcatura aritmica la pacientii cu lla C
cardiomiopatie Chagas care prezinta ESV

simptomatice sau TV.8Z

La pacientii cu cardiomiopatie Chagas si TVMS

recurente, simptomatice sau socuri interne

inadecvate pentru TVMS la care AA sunt

ineficiente, contraindicate sau netolerate, ablatia lla C
transcateter in centre specializate ar trebui sa fie

luatd in considerare.852850

La pacientii cu cardiomiopatie Chagas si TV

simptomatica la care AA (amiodarona si beta-

blocante) sunt ineficiente sau nu pot fi tolerate, IIb C
implantarea de ICD ar putea fi luatd in

considerare 851,854-85

AA, anti-aritmice; ICD, defibrilator cardiac implantabil; ESV, extrasistole ventriculare;
TVMS, TV sustinuta monomorfa; TV, tahicardie ventriculara.
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7.1.5. Boala cardiaca valvulara

Bolile valvulare cardiace predispun la MSC atat in perioada preoperatorie, cat
si dupd interventia chirurgicald valvulara. in cohortele vechi de pacienti
simptomatici, neoperati, cu stenoza aortica severd sau regurgitare mitrala
sever3, incidenta MSC a fost de 50-60%. Tn aceste studii nu a fost specificata
rata MSC secundara aritmiilor ventriculare.8.862

Ratele de MSC la pacientii cu valve protetice variaza de la 15% la 30%, cu un
risc anual estimat de 0,2-0,9%.883 intr-o serie mare de 1533 de pacienti cu
protezare de valva aortica sau mitrala, 6% din decese au fost cauzate de
aritmii.8* Un raport recent de 3726 de pacienti supusi implantarii valvei
aortice transcateter (TAVI) a ardtat 5,6% MSC pe parcursul a 22 de luni de
urmarire, subliniind ca riscul de MSC a rdmas si dupa inlocuirea valvei.®>
Mici studii observationale au aratat ca pacientii cu disfunctie reziduala a VS
dupa interventia chirurgicald valvulara care sunt supusi implantarii de ICD
primesc terapii adecvate si au rate de mortalitate similare cu pacientii cu
cardiomiopatie ischemicd sau dilatativa.®®5-%8 |mplantarea ICD la acesti
pacienti ar trebui, prin urmare, sa urmeze recomandarile CMD/CMND.

La pacientii dupa TAVI, MSC a fost asociata cu prezenta unor tulburari de
conducere nou debutate (BRS, QRS>160 ms) si reducerea FEVS <40%.%55 MSC
la acesti pacienti poate fi consecinta unui BAV avansat si indicatia de
stimulare permanentd ar trebui sa urmeze Ghidurile ESC 2021 privind
stimularea cardiaca si terapia de resincronizare cardiaca.? Rolul implantarii
de ICD pentru preventia MSC dupd TAVI este mai putin clar. Doua analize
retrospective recente, incluzand un total de 203 pacienti la care FEVS a ramas
<35%, nu au ardtat beneficii de supravietuire in urma implantdrii I1CD,
probabil legate de riscul crescut de deces prin insuficienta cardiaca si de
comorbiditatile semnificative in aceastd populatie. 82870
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La pacientii care prezintda TVMS dupa inlocuirea valvei aortice, SEP este
indicat datorita probabilitatii mari de TV cu reintrare prin ramuri ca
mecanism de bazd - o aritmie care este potential vindecabild prin ablatia
transcateter.82872 MSC a fost raportata la 0,2-0,4% dintre pacientii cu
Folosind criterii riguroase pentru diagnosticul morfologic (adica valva mitrald
mixomatoasa) post-mortem, prolapsul de valvd mitrald a fost asociata cu 7%
din cazurile de MSC juvenila din Registrul regiunii Veneto din Italia.??® Studii
patologice si clinice recente asupra victimelor MSC cu prolaps de valvd mitrala
sau pacientii cu prolaps de valva mitrala si aritmii ventriculare majore au oferit
perspective asupra potentialului substrat al aritmiilor ventriculare,130228,876-880
Tn special, fibroza miocardicé care afecteaza atat peretele liber infero-bazal
VS, cat si muschii papilari au fost recunoscuti in studii patologice si LGE-IRM.?%8
Procesul de cicatrizare a fost cauzat de intinderea mecanica secundard
mobilitdtii excesive a aparatului valvular din cauza disjunctiei valvulare
mitrale si miscarii sistolice posterioare.®’® Aceasta indica un rol promitator al
IRM pentru stratificarea riscului aritmic dincolo de markerii electrofiziologici
traditionali.

Criteriile propuse pentru un ,sindrom de prolaps de valvd mitrala aritmic”
care au fost asociate cu un risc crescut de MSC includ: adulti tineri (cel mai
adesea femei), prelungirea intervalului QTc si/sau undd T negativa in
derivatiile ECG inferioare, disjunctia inelului mitral, implicarea bicuspidiei
observata la ecocardiografie, frecvente extrasistole ventriculare sau TV
polimorfa nesustinuta la monitorizarea Holter si/sau teste de efort.130:228,876-
880 FEVS redusa si/sau fibroza miocardica pe IRM se pot adauga la profilul de
risc. Aceste date sunt derivate in principal din serii retrospective mici de
supravietuitori ai MSC si din studii post-mortem. Prin urmare, identificarea
subgrupului mic de pacienti la risc de MSC ramane o provocare.??8874 Date
solide pentru a sprijini recomandarile pentru stratificarea riscului de MSC la
pacientii cu prolaps de valva mitrala nu sunt disponibile.

7.1.6. Boala cardiaca congenitala

Progresele in corectarea chirurgicalad si tratamentul medical au imbunatatit
prognosticul pe termen lung al copiilor nascuti cu boala cardiaca congenitala.
Mai mult de 90% supravietuiesc acum pand la varsta adultd®®? si, in
consecintd, prevalenta bolii congenitale cardiace la adult a crescut treptat.®s3
Cu mai putini pacienti care decedeaza din cauza evenimentelor perioperatorii
si a insuficientei cardiace precoce, MSC a devenit principala cauza de deces la
adultii cu boala congenitald cardiacd corectatd.®®* Combinatia de incizii
chirurgicale, cicatrice miocardica si anomalii anatomice reziduale sau noi,
formeaza substratul pentru aritmii ventricualare (Figura 26).

Stratificarea riscului pentru MSC si aritmii ventriculare sustinute
nedocumentate la acesti pacienti, ramane dificild din cauza unei populatii
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prolaps de valvd mitrald pe an.®’3#74 Cu toate acestea, numarul total de
pacienti care decedeaza brusc cu aceastd afectiune este cel mai probabil
subestimat, avand in vedere ca este o varianta valvulara comuna cu o
prevalenta estimata de 2-3% in populatia generald. 87>

Tabelul 37 — Recomandari pentru prevenirea mortii cardiace subite si
tratamentul aritmiilor ventriculare in boala valvulara cardiaca
Nivel®

Recomandari Clasa?

PES cu ablatie transcateter in asteptare este

recomandatd la pacientii cu boala valvulara

aortica si SMVT pentru a identifica si ablata BBR- | C
VT, mai ales daca apare in urma unei interventii

valvulare 871,872,881

La pacientii cu boala cardiaca valvulara si | C
disfunctie persistenta a VS dupa corectarea

chirurgicala, (daca este posibil) se recomanda

implantarea ICD pentru preventia primara ca

urmare a recomandarilor DCM/HNDCM. 868

CMD, cardiomiopatie dilatativa; CMND, cardiomiopatie non-dilatativa
hipokinetica; ICD, defibrilator cardiac implantabil; VS, ventricul stang; SEP,
stimulare electrica programata; TVMS, tahicardie ventriculara sustinuta
monomorfa.

aClasa de recomandare.

bNivel de evidenta.

mixte de pacienti, absenta RCT-urilor si studiilor observationale relativ mici.
La pacientii cu fiziologie biventriculara si VS sistemic, criteriul standard, a unei
FEVS <35%, este utilizat pentru selectarea pacientului in vederea implantarii
de ICD in preventie primara.®8>#6 Pentru pacientii cu sincopa inexplicabild,
simptome severe de aritmie, cum ar fi palpitatii sau pre-sincopa si TVNS, SEP
ar trebui luata in considerare.®¥’ La pacientii asimptomatici cu tetralogia Fallot
(TF) dar cu alti indicatori pentru un substrat aritmogen, evaluarea
electrofiziologica poate imbunatati stratificarea riscului.®® Era chirurgicala si
tehnicile utilizate afecteaza substratul AV si aparitia acestora si ar trebui luate
n considerare. Utilizarea unui plasture transanular de reparare la pacientii cu
TF, de exemplu, s-a dovedit a fi asociatd cu un risc mai scazut de aritmii
ventriculare.®® Beneficiul terapiei cu ICD in preventie primara la pacientii cu
VD unic sau sistemic este mai putin bine stabilit si necesita luarea in
considerare a factorilor specifici bolii si pacientului.8%8?
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Figura 26 Algoritm pentru managementul aritmiei ventriculare sustinute la pacientii cu boald cardiacd congenitala.; ICD, defibrilator cardiac implantabil; TF, tetralogia
Fallot; AV, aritmie ventriculara; TV, tahicardie ventriculara; 2Date derivate de la pacienti cu TF si leziuni aferente. *in TF, esecul medicamentelor antiaritmice nu este

necesar.

La pacientii cu boald cardiacad congenitald cu aritmii ventriculare sustinute sau
supravietuitorii de stop cardiac, o evaluare cuprinzatoare a factorilor
responsabili, inclusiv imagistica cardiacd (in special IRM) si evaluarea
hemodinamica, este importanta (Figura 26).2°2 Daca anomaliile anatomice
preexistente sau noi care necesitd interventie sunt detectate, ar trebui luat in
considerare  mapping-ul pre- sau intra-operator si sectionarea
electrofiziologica a substratului declansator de TV, deoarece accesibilitatea ar
putea fi afectatd postoperator.888893,894

Evaluarea si interventia preoperatorie sunt deosebit de importante la
pacientii cu TF supusi inlocuirii chirurgicale a valvei pulmonare. La pacientii
selectati (inclusiv cei cu corectia defectelor atriale pentru transpozitia marilor
vase, operatia Fontan si anomalia Ebstein), evaluarea si tratamentul
tahicardiilor supraventriculare (cum ar fi tahicardiile re-intrante intra-atrial
sau tahicardiile reintrante atrio-ventriculare) cu conducere ventricularad
rapidd ar trebui luate in considerare.89.8958%

n absenta unor factori reversibili identificabili, se recomanda implantarea de
ICD pentru in preventie secundard a MSC.343% Tn timp ce sistemele ICD
transvenoase au fost utilizate cel mai frecvent si au avantajul stimularii anti-
tahicardice si anti-bradicardice, ICD-urile subcutanate pot fi o alternativa in
anumite cazuri la pacienti cu acces venos limitat sau cu sunturi intracardiace.
La pacientii cu boalad cardiacd congenitald, TV monomorfa apare cel mai
adesea din tahicardii reintrante care utilizeaza istmuri anatomice delimitate
de valve, material de plasture si incizii chirurgicale. Studiile de cartografiere si
ablatie, in special la pacientii cu TF, au identificat istmuri cu zone critice cu
locatie anatomica reproductibild.®®”:8% Urmand acest concept, acele istmuri
anatomice pot fi reconstruite si astfel se poate obtine izolarea acestora in
timpul procedurilor de ablatie transcateter folosind sisteme de mapare
electrofiziologicd, obtindnd o rata de succes de 80%.888%9-%01 Utilizarea
blocarii conducerii prin istmurile anatomice ca obiectiv procedural, pe langa
non-inductibilitatea TV, a imbunatatit si mai mult rezultatele ablatiei pe
termen lung. 88889
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n consecint3, ablatia transcateter este recomandati in special la pacientii cu
TVMS recurente. Datorita complexitatii pacientilor, precum si a substratului
TV, aceste proceduri ar trebui efectuate in centre cu expertizd in ablatia
transcateter a pacientilor cu boala cardiaca congenitald. Ablatia transcateter
poate fi luata in considerare in locul implantarii ICD la pacientii selectati cu
TVMS si functie biventriculara pastrata, cu conditia ca obiectivul procedural
combinat de non-inductibilitate si blocare a conducerii prin istmul anatomic
sa poata fi atins.8888%

Tabelul 38 — Recomandari pentru stratificarea riscului si preventia primara
a mortii cardiace subite in bolile cardiace congenitale
Nivel®

Recomandari Clasa?

Stratificarea riscului si preventia primara SCD
Toti pacientii cu CHD

La adultii cu CHD cu fiziologie biventriculara si un
ventricul stang sistemic care prezinta insuficienta
cardiaca simptomatica (NYHA II/111) si EF€35% in 1 C
ciuda 23 luni de OMT, implantarea ICD este
indicat3.28>886

La pacientii cu boala cardiaca congenitala cu
sincopa aritmica suspecta si fie cu disfunctie

ventriculara cel putin moderata, fie cu TVMS L] >
inductibild la SEP, ar trebui luata in considerare

implantarea de ICD.882:882,202

La pacientii cu disfunctie avansata de ventricul unic

sau a VD sistemic, cu factori de risc suplimentaric, b C

implantarea de ICD poate fi luata in
considerare. 82081
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Tetralogia Fallot

La pacientii cu corectie de TF cu simptome aritmice
si TVNS, evaluarea electrofiziologica, inclusiv SEP ar
trebui luata in considerare.82903-905

La pacientii care dupa corectia TF au simptome
arimtice si SEP pozitiv sau o asociere de alti factori
de risc si SEP pozitiva, implantarea de ICD ar trebui
luatd Tn considerare.

lla C

lla C

La pacientii care dupa corectia TF nu sunt
simptomatici prin aritmie, dar au o asociere de alti
factori de riscY, evaluarea electrofiziologicd,
inclusiv SEP, poate fi luata in considerare.

Ib C

La pacientii cu TOF reparata, supusi unei inlocuiri

chirurgicale sau transcutanate de valvd pulmonara,

cartografierea preoperatorie si sectionarea

istmurilor anatomice responsabile de TV inainte Ilb C

sau in timpul interventiei ar putea fi luate in

considerare.84
BAV, bloc atrio-ventricular; IRM, rezonantd magnetica nucleard; FEVS, fractie de ejectie; ICD,
defibrilator cardiac implantabil; VS, ventricul stang; TVNS, tahicardie ventriculara nesustinuta; NYHA,
New York Heart Association; OMT, tratament medicamentos optim; SEP, stimulare electrica
programatd; VD, ventricul drept; MSC, moarte cardiaca subitd; TVMS, tahicardie ventriculara sustinuta
monomorfa; TF, tetralogia Fallot; TV, tahicardie ventriculara.
2Clasa de recomandare.
bNivel de evidenta.
“Factorii de risc pot fi specifici bolii, inclusiv TV nesustinutd,IC NYHA 11/11l, regurgitare severa a valvei
aortice si QRS larg 2140 ms (transpozitia vaselor mari).
dAlti factori de risc inclusiv disfunctie moderata de VD sau VS, cicatrice extinsd a VD evidentiaté la
IRM,%%, durata QRS 2180 ms8%:%%8 sj fragmentare importanta a complexului QRS.20910
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Tabelul 39 — Recomandari pentru preventia secundard a mortii cardiace
subite si tratamentul aritmiei ventriculare in bolile cardiace congenitale
Recomandari Clasa? Nivel®

Preventia secundara a MSC si tratamentul AV
Toti pacientii cu boala cardiaca congenitala

La pacientii cu boala cardiaca congenitala care

prezinta AV sustinute, se recomanda evaluarea 1 B
pentru leziuni reziduale sau anomalii structurale

noi.8228%3

La pacientii cu boala cardiaca congenitala cu TV

netoleratd/stop cardiac prin FV, implantarea de 1 (o
ICD este indicata dupa excluderea cauzelor

reversibile.3423%0

La pacientii cu boala cardiaca congenitald si TVMS

recurenta, simptomatica sau cu terapie ICD

recurenta pentru TVMS negestionabile prin

terapie medicala sau reprogramare de ICD, lla C
ablatia transcateter efectuatad in centre

specializate ar trebui luata in considerare.c 89%-90

La pacientii selectati cu boala cardiaca

congenitala (inclusiv corectia de cleft atrial

pentru transpozitia marilor vase, operatia Fontan

si anomalia Ebstein) care prezinta SC, evaluarea si lla C
tratamentul aritmiilor supraventriculare cu

conducere ventriculara rapida ar trebui luata in

considerare.808%

Tetralogia Fallot

La pacientii cu TF corectata care prezinta TVMS
sau terapie ICD adecvata recurentd,
simptomatica pentru TVMS, ablatia transcateter 1 C
efectuata in centre specializate este
recomandatd.89-°201
La pacientii cu TF corectata, cu TVMS care sunt
supusi unei inlocuiri chirurgicale sau
transcutanate de valvd pulmonara, cartografierea
preoperatorie si sectionarea istmurilor anatomice lla C
responsabile de TV inainte sau in timpul
interventiei ar trebui luate in considerare 8888938
La pacientii cu TF corectata, cu functie
biventriculara pastrata si TVMS simptomatica,
ablatia transcateter sau ablatia chirurgicala 1lb C
concomitenta efectuata in centre specializate ar
putea fi luata in considerare ca o alternativa la
terapia ICD.8%%°0t
SC, stop cardiac; ICD, defibrilator cardiac implantabil; MSC, moarte cardiaca subita;
TVMS, tahicardie ventriculara sustinutda monomorfa; TF, tetralogia Fallot; AV, aritmie
ventriculard; FV, fibrilatie ventriculara; TV, tahicardie ventriculara.
aClasa de recomandare.
bNivel de evidents.
‘Recomandari specifice pentru TF (Clasa I-B).

7.2 Boala electrica primara

7.2.1 Fibrilatie ventriculard idiopaticd

Diagnosticul fibrilatiei ventriculare idiopatice (FVI) este luat in considerare la
supravietuitorii unui stop cardiac, preferabil la cei la care s-a documentat FV,
dupa excluderea unei boli structurale, a canalopatiilor, a afectarii metabolice,
sau a etiologiei toxice!3>222911913 Djagnosticul include analize de singe, ECG
(derivatii complete), angio-CT, angiografie coronariana, telemetrie sau Holter,
teste de efort sau de stres, teste la blocanti de canale de sodiu, IRM cardiac
(vezi sectiunea 5.2.3, scenariul 3)!35222911 Teste genetice pentru canalopatii si
cardiomiopatii pot fi luate in considerare, cu detectarea mutatiei in 3-17%
dintre cazuri?*>°4°15, Evaluarea clinicd a membrilor familiei de gradul I, poate
fi luata in considerare insa randamentul este scizut. n particular, semnificatia
patternului de repolarizare precoce (RP) la pacienti asimptomatici este
neclarg!s16,

in fibrilatia ventriculara idiopatica (FVI), implantarea unui ICD reduce riscul
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aritmic de deces pand la 68% dintre cazuri, comparativ cu Amiodarona.3%2 %7
921 (Figura 27). In studii observationale, la 0 medie a urmarii la 5-6 ani, 21-
29,6% dintre pacientii cu Fibrilatie ventriculard idiopatica au avut recurenta
aritmicd, ce a corespuns descarcdrii unui soc electric intern la o ratd de de 3,6-
5,7%, in schimb ce 4,5-17,5% au experimentat un soc electric intern
inadecvat®1%-921,

Isoprotenerol, verapamil si chinidina au fost folosite pentru tratamentul acut
al socurilor electrice interne recurente descdrcate de ICD sau in furtuna
electric§®12913218, 922926 Tny cateva studii mici, chinidina s-a aratat eficace in
reducerea sau chiar prevenirea aritmiei indusa de stimularea cardiacd. Mai
mult, un studiu retrospectiv la 46 de pacienti a aratat o reducere a mediei
socurilor mediate de ICD de la 7,5 per pacient pe o perioada de 2,9 ani la 0,9
socuri per pacient la 3,7 ani, cu o scdderea a ratei aparitiei furtunii electrice
de la 36 la 3 dupad initierea chinidinei.?2. La pacienti cu episoade recurente de
fibrilatie ventriculard, ce au avut ca trigger extrasistolele ventriculare
premature nonresponsive la tratamentul medicamentos, ablatia cu cateter a
fost eficientd. (Figura 28)18.221,333,493,927-930  Extrasistolele ventriculare
premature, majoritatea cu originea din sistemul Purkinje au fost eliminate
prin ablatie cu cateter, la o ratd de succes intre 87-100%.186:221,333493,927-930,
Detaliile hartii electroanatomice, a demonstrat alterari structurale (62,5%
intr-un singur studiu).#®

Tabel 40 - Recomandarile pentru managementul pacientilor cu fibrilatie
ventriculara idiopatica

Recomandari Clasa® Nivel®
Evaluarea diagnosticului

Se recomanda diagnosticarea fibrilatiei

ventriculare idiopatice, la pacientii

supravietuitorii unui stop cardiac preferabil, cu | B

fibrilatie ventriculara documentatd, dupa
excluderea unei afectari structurale cardiace, a
unei canalopatii, sau a unei afectari metabolice,
sau toxice.??2°11

Teste clinice (istoric medical, EKG cu derivatii
precordiale, teste de efort, ecocardiografie) ale
unui membru de familie de gradul | ale unui
pacient cu FVI, pot fi luate in considerare.??%278916

Ilb

In FVI, se recomandd teste genetice sau gene
corespunzdtoare canalopatiilor sau
cardiomiopatiilor.24%:278:914,915

Ilb

Preventia secundara a MSC si tratamentul aritmiilor ventriculare

Este recomandat implantarea ICD in FV |
idiopaticé.352,917—919

Ar trebui luate in considerare la pacientii cu FV
idiopatica administrarea de isoproterenol,
verapamil sau chinidina pentru tratamentul acut
al furtunii electrice sau Tn cazul de socuri electrice

interne recurente mediate de ICD.%12913,918,922-
924,926

Chinidina ar trebui luatd in considerare ca terapie
pe termen lung pentru a opri furtuna electrica
sau descarcarile recurente ale ICD in FV
idiopatica.®23924

Ablatia transcateter efectuata de electrofiziologi
experimentati ar trebui luata in considerare la
pacienti cu FV idiopatica cu episoade recurente
ce au ca trigger extrasistole ventriculare
premature, ce nu raspund la tratament
medicamentos.®?7-930

lla

ECG, electrocardiografie; ICD,defibrilator cardiac implantabil; ; SCR stop cardiorespirator;
MSC moarte subita cardiaca,; AV aritmie ventriculara, FV fibrilatie ventriculara

2Clasa de recomandare

bNivel de evidentd
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Figura 27 Algoritm pentru managementul pacientilor cu fibrilatie ventriculara idiopatica. ICD, defibrilator cardiac implantabil; ESV, complex ventricular prematur.
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7.2.2 Sindromul de QT lung

SQTL este caracterizat de un interval QT prelungit si aritmii ventriculare, ce
au ca trigger activarea adrenergicd. Media de varsta la prezentare cu acest
sindrom este de 14 ani. Anual, rata de MSC la pacientii asimptomatici cu
SQTL netratat este estimatad ca fiind mai mica de 0,5% (82) in timp ce la
pacientii cu istoric de sincopad este de 5%.%3!
17 variante rare de gene au fost asociate cu SQTL. Totusi, cauzalitatea dintre
acest sindrom si genele respective ramane sub semnul intrebarii. De
nedisputat, sunt genele asociate ce determina SQTL1, SQTL2 si SQTL3
precum KCNQ1, KCNH2 sau SCN5A; de asemenea sunt cunoscuti triggeri
asociati, precum in caz de SQTL1 - exercitiul fizic, in caz de SQTL?2 - stres
emotional si in caz de SQTL3 - somnul. Screeningul genetic a identificat
mutatii Tn 75% dintre cazuri cu STQL, iar 3 gene principale s-au regasit in 90%
dintre cazuri cu genotip pozitiv. Subtipurile SQTL pot fi grupate astfel:
(1) Autozomal-dominant SQTL (prevalenta 1 la 2500 cazuri) fara manifestari
extracardiace
(2) Autozomal dominant SQTL cu manifestdri extracardiace ce cuprind:
A) Sindromul Andersen-Tawil (SQTL7), ce este considerat ca
singura entitate®33934
B) Sindromul Timothy (STL8), ce este caracterizat de SQTL,

sindactilie, malformatii cardiace, spectru autist si

dismorfism?3
(3) Autozomal recesiv SQTL (Sindromul Jervell si Lange-Nielsen) ce combina

QT extrem de lung cu surditate congenitald®®

Panelul de experti a considerat ca si criteriu de diagnostic, propus si in

versiunea precedenta a ghidului urmdtoarele: QTc2480ms sau scorul de SQTL
>3%7 (Tabelul 10) pentru diagnosticul clinic (Figurile 29 si 30). in prezenta
sincopei aritmice sau a stopul cardiac, QTc2460ms este suficient pentru a
stabili diagnosticul de SQTL.

O provocare pentru clinician rdmane stabilirea duratei intervalului QT la
pacienti cu QRS larg (de exemplu la pacienti cu cardiostimulare permanenta
sau cu tulburdri de conducere ventriculara). In acest consens, o formul3 a fost
propusa pentru a ajusta durata QT in functie de durata QRS (938). Ar fi de
ajutor pentru diagnosticarea SQTL, modificarea pozitiei brusc din clinostatism
in orostatism in timp ce efectuam EKG pentru a masura intervalul QT23%939,
Testul la epinefrind nu este recomandat de rutind cd diagnostic, si are
reproductibilitate modesta'®’. Pacientii cu diagnostic clinic de SQTL au
recomandare de a efectua teste genetice sau consiliere genetica in centre
specializate - pentru a stabili genotipul specific si managementul individual si
astfel permite identificarea riscului la rudele acestuia. Rudele ce prezinta
mutatie genetica nsa nu au interval QT prelungit, primesc diagnosticul de
SQTL, deoarece sunt la risc de a dezvolta aritmii ventriculare (AV), insd mai rar
decat pacientii ce au fenotipul exprimat®.

Toti pacientii cu SQTL sunt sfatuiti sa evite hipopotasemia, medicamentele ce
pot prelungi QT, si alti triggeri specifici genotipului.®*%*3 Beta-blocantele sunt
recomandate la toti pacientii cu SQTL.

Beta-blocantele non selective, nadolol si propranolol, au eficacitate mai buna
in a reduce riscul aritmic®09449¢  Testele clinice, electrocardiografia si
parametrii genetici ar trebui luati Tn considerare pentru a estima riscul
individual.8? Recent, riscul bazat pe durata QT si pe genotip a fost integrat in
formula de calcul a scorului de risc SQTL. (Scorul de risc 1-2-3 SQTL).**

-@Eesc—

Figura 28 Fibrilatie ventricularad idiopaticd declansata de complexe ventriculare premature cu interval scurt de cuplaj. ECG, electrocardiograma; ESV, complex

ventricular prematur; FV, fibrilatie ventriculara.
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Utilitatea testelor genetice este exemplificata prin evitarea triggerilor ce
asociaza specific cu un anumit genotip, si prin folosirea mexiletinei ca
tratament specific pentru genotipul SQTL3, cu durata intervalului QT si
numarul de evenimente aritmice®®. Ar trebui mentionat, cd anumite mutatii
n SCN5A, au raspuns diferit la mexiletin. Mutatiile selectate ce nu au raspuns
la mexiletin, au devoalat un profil electrofiziologic distinct la studiile in
Vitr0.949'950

in anumite cazuri cand mutatia este cauza unui sindrom de overlap,

mexiletina nu induce supradenivelarea de segment ST, pe cand flecainida fost
raportata.®!

Avand in vedere rolul neclar al folosirii betablocantului in SQTL3, nu sunt
indicatii precise dacd mexiletina ar trebui administrata ca terapie unica sau in
combinatie cu beta-blocantul. Considerand ca anumite mutatii nu raspund la
mexiletind, este recomandat sd efectuam, teste orale pentru a verifica daca
intervalul QTs se scurteaza cu 40 ms inainte de a prescrie tratamentul de
lunga durata®®.

V4

vé

@esc—

Figura 29 Electrocardiograme cu sindrom de QT lung si tahicardie ventriculara polimorfa - torsada varfurilor. (A) Caracteristicile ECG in cele trei fenotipuri majore de
LQTS. (B) Exemplu de torsada a varfurilor la un pacient de sex masculin cu o mutatie SCN5A (c.1238C.A, p.A413E). LQT, sindrom de QT lung.
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Figura 30 Modificari rapide ale electrocardiogramei la trecerea in ortostatism si alternantele de unda T la pacientii cu sindrom QT lung. (A) Modificari ECG in timpul
ortostatismului la un pacient de sex masculin LQTS cu mutatie KCNH2 (p.S818L), frecventa cardiaca crescuta este asociatd cu o adaptare scazuta a intervalului QT. (B)

Unda T alternans la un pacient de sex masculin cu mutatie CACNA1C (p.G406R).
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Supravietuitorii unui stop cardiac, au un risc crescut de recurentad, chiar si sub
tratament cu betablocant (14% in 5 ani sub tratament), inclusiv cu ICD la
supravietuitorii unui SCR.%2 Mai mult, implantul de ICD, este indicat la
pacienti ce au experimentat sincopa si/sau aritmie ventriculara, in ciuda
tratamentului optim farmacologic, deoarece evenimentele sincopale sunt
asociate cu riscul riscul de dezvolta stop cardiac®3°>*, Femeile cu SQTL, in
particular cele cu SQTL2, au un risc inalt de a dezvolta aritmie atat in timpul
sarcinii si in special in primul an post partum.®>®

Purtdtorii silentiosi de mutatii genetice prezinta un risc scazut, dar nu de
neglijat de a dezvolta evenimente aritmice cardiace, iar folosirea
betablocantului ar trebui luata in considerare la acest grup de pacienti.®*®
Denervarea simpaticd cardiaca stanga (DSCS), este recomandatd la pacientii

simptomatici, in pofida beta blocantului, atunci cand implantul de ICD este
contraindicat sau refuzat, sau pentru un purtator de ICD care a experimentat
mai multe socuri electrice interne sub tratament betablocant. DSCS este o
interventie sigura si eficace, cdnd este efectuata sub tehnica video-asistata®>’
si este bine tolerata de catre pacienti (958) si nu are un impact negativ asupra
performantei cardiovasculare®®.

Totusi, din cauza complicatiilor care pot apdrea, DSCS nu este o alternativa la
ICD la pacientii cu risc inalt®®. Implantul de defibrillator cardiac in profilaxie
primara a MSC, alaturi de medicatia optima, poate fi de luat in considerare la
pacientii asimptomatici cu risc inalt, corespunzator scorului de calcul de risc
1-2-3 SQTL. SEF nu este util in stratificarea pacientilor cu risc in SQTL.

X5
(Clast 112
Implantare ICD

(Clasa 11a)

Co .
"\ ) R
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Figura 31 Algoritm pentru managementul pacientilor cu sindrom QT lung. ICD, defibrilator cardiac implantabil; DSC, denervare simpatica cardiaca stanga; LQT, QT
lung; AV, aritmie ventriculard; 2Recomandari generale: evitarea medicamentelor care prelungesc intervalul QT (http://www. crediblemeds.org), corectarea anomaliilor
electrolitice (hipokaliemie, hipomagneziemie si hipocalcemie), evitarea declansatorilor specifici genotipului pentru aritmii (inotul intens in LQT1, expunerea la zgomote

puternice in LQT2). PBeta-blocante preferate: nadolol si propranolol.

Tabelul 41-Recomandari pentru managementul pacientilor cu sindrom de
QT lung.
Recomandari

Clasa® Nivel®

Diagnostic

Se recomanda diagnosticarea SQTL la pacientii cu QTc>480
ms la ECG in 12 derivatii cu sau fara simptome sau care au C
scor de risc SQTL>3.

La pacientii diagnosticati clinic cu SQTL, teste genetice sau C
consilierea genetica este recomandata.

Este recomandat diagnosticarea SQTL in prezenta mutatiei

patogenice, indiferent de durata intervalului QT C

Diagnosticul de SQTL ar trebui luat in considerare in

prezenta intervalului QTc2460ms sau <480ms in ECG 12

derivatii. ce au prezentat sincopa aritmica , in absenta altor  Ila C
cauze pentru prelungirea intervalului QT.252262.363
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Testul de provocare la epinefrina nu este recomandat ca
test de diagnostic de rutina in SQTL.23Z

Recomandari generale pentru preventia MCS

Urmdtoarele sunt recomandate in SQTL
Evitarea medicamentelor ce prelungesc QT.c
Evitarea si corectia diselectrolitemiilor
Evitarea triggerilor specifici genotipului.242

Beta-blocantii, ideal non selectivi (nadolol si propranolol)
sunt recomandati la pacienti cu SQTL cu interval QT

prelungit pentru a reduce riscul evenimentelor
aritmice.249.245,946

Mexiletina este indicata in SQTL3 la pacientii cu interval QT
prelungit.24&

C
Betablocantul ar trebui luat in cosiderare la pacientii cu
mutatii patogenice si interval QTc normal.&2 Ila

Stratificarea riscului, preventia MCS si tratamentul aritmiilor ventriculare
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Implantul de ICD adaugat la terapia cu betablocant este
recomandat la pacientii cu stop cardiac.252253962,263 | B

ICD este recomandat la pacienti cu SQTL simptomatici¢,
sub tratament cu betablocant, si tratament specific in | C
functie de genotip.

DSC este indicatd la pacienti simptomaticid cu SQTL cand:

(a) ICD este contraindicat sau refuzat; (b) pacientii sub

tratament cu betablocant sau specific genotipului cu ICD ce | C
experimenteaza descdrcari electrice interne multiple sau

sincopa cauzata de aritmii ventriculare.34L957-9%9

Implantul de ICD sau DSC ar trebui luat in considerare la

pacientii cu SQTL simptomatic cand terapia cu betablocant

sau terapia specificd genetica nu este toleratd sau este lla C
contraindicata.

n SQTL, ar trebui calculat riscul aritmic, inainte de initierea

terapiei, avand in vedere genotipul si durata intervalului lla C
QTc.240

Implantul de ICD ar trebui luat in considerare la pacientii

asimptomatici cu SQTL cu profil de risc inalt, in functie de

scorul de risc 1-2-3 SQTL, si de medicatia specifica

genotipului, de exemplu mexiletina in subtipul IIb B

SQTL3.82:240,947,948
Studiu electrofiziologic nu este recomandat in SQTL.252 - C
SC-stop cardiac; ECG-electrocardiograma; ICD, defibrilator cardiac implantabil, DCS-
denervare cardiacd simpatica stangd, SQTL-sindrom de QT lung, MCS-moarte subitd
cardiaca, AV-aritmii ventriculare

aClasa de recomandare.

bNivel de evidentd

chttp://www.crediblemeds.org

dSincopa aritmica sau aritmie ventriculard cu deteriorare hemodinamica.

Tabelul 10 - Scorul de diagnostic modificat in sindromul de QT lung

Investigatii Puncte
ECG QTc 2480 ms 3.5
=460-479 ms 2
=450-459 ms (la barbati) 1
2480 ms timp de 4 minute in 1
perioada de recuperare dupa
testul de efort sau de stres
Torsada de varfuri 2
Alternanta de unda T 1
Incizurd in dervatia DIll a undei T 1
Frecventa cardiaca scazutd corespunzator 0.5
varstei
Istoric clinic  Sincopa Stres 2
Fard stres 1
Istoric Membrii familiei cu SQTL
familial MSC la o rud& de gradul | sub 30 de ani 0.5
Teste Mutatie patogenica 3.5
genetice

ECG, electrocardiograma; SQTL sindrom de QT lung; MSC moarte subita
cardiaca. Diagnostic de SQTL scor>3

7.2.3 Sindromul Andersen-Tawil tip 1

Sindromul Andersen-Tawil tip 1, de asemenea clasificat ca LQT7, este o
afectiune rara (1:1 000 000) caracterizata prin 3 simptome principale: AV
frecventd (e.g. TV bidirectional), dismorfologii si paralizie periodica.’*%7
Scaderea curentului de repolarizare (k1) de cétre pierderea functiei KCNJ2
duce mai degraba la cresterea amplitudinii undei U fata de prelungirea
intervalului QT.%*%7-970 Sincopa sau TV documentate se asociazd cu AV
amenintdtoare de viatd, un studiu pe 5 ani a aratat o probabilitate de 7.9% de
AV amenintdtoare de viatd. La pacientii cu TV sustinutd cu instabilitate
hemodinamica sau stop cardiac se recomanda implantarea unui ICD %4967,
Flecainida si/sau beta-blocantele par sd reducd AV, 4970971 pe cand
amiodarona poate avea efect proaritmic, astfel ar trebui administratd doar in
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asociere cu implantul de defibrilator.®®” La pacientii cu sincopa sub tratament
medicamentos trebuie discutata indicatia de ICD sau IRL.

Tabel 42 - Recomanddri pentru managementul pacientilor cu sindrom
Andersen-Tawil

Recomandari Clasa® Nivel®
Diagnostic:

Testarea geneticd este recomandata la pacientii

suspecti de sindrom Andersen-Tawil.%64°57 1 C

Sindromul Andersen-Tawil trebuie considerat la

pacientii fard boala structurala cardiaca care

prezinta cel putin 2 din urmatoarele:

Unde U proeminente cu sau fara prelungirea

intervalului QT

ESV/TV bidirectional si/sau polimorfa lla c
Aspecte dismorfice

Paralizie periodica

Mutatie ce duce la pierderea patogenica a
functionalititii KCNJ2,264965,967,968,972

Stratificarea riscului, preventia mortii subite cardiace si tratamentul AV

Implantarea de ICD este recomandata la pacientii

cu sindrom Andersen-Tawil dupa un episod de

stop cardiac resuscitat sau TV cu instabilitate 1 (o
hemodinamica

Beta-blocantele si/sau flecainida cu sau fara
acetazolamida trebuie considerata la pacientii cu

sindrom Andersen-Tawil pentru tratamentul lla (o
TV.964'967

ILR trebuie considerat la pacientii cu sindrom
Andersen-tawil si sincopa in observatie lla C

Implantarea de ICD trebuie considerata la
pacientii cu sindrom Andersen-Tawil la care
exista istoric de sincopa neexplicatd sau cu istoric 1lb C
de TV sustinut&.’®’
ICD, defibrilator cardiac implantabil; ILR, inregistrator implantabil; ESV, complexe
ventriculare premature; MSC, moarte subita cardiaca; AV, aritmie ventricularg; TV,
tahicardie ventriculara.
Clasd de recomandare.
bNivel de evidents.

7.2.4. Sindromul Brugada

Aspectul ECG al tipului 1 Brugada este caracterizat de supradenivelarea
punctului J de cel putin >2mV cu supradenivelare concava de segment ST si
inversarea undei T, in cel putin 1 derivatie precordiala dreapta, V1 sau V2.
Poate surveni spontan sau poate fi indusa prin administrarea de blocante de
canale de sodiu sau de febra. 135231973978 Trepuie excluse alte afectiuni care
pot explica prezenta aspectului tip 1, asa zise fenocopii.

Diagnosticul de sindrom Brugada se pune la pacientii care prezinta aspect tip
1 pe ECG si nu prezinta altd afectare cardiaca, indiferent de simptomatologie,
din cauza raritatii in populatia generala si a riscului de asociere cu alte
patologii.?31°79980- Aspectul tip 1 poate fi indus de catre administrarea de
blocante de canale de sodiu, ca proba diagnostica, la pacientii la care acest
aspect nu se regaseste spontan pe electrocardiograma,!35136231,387,973,978,981-985
ns3, testul de provocare la administrare de medicamente sau la febra este
mai putin specific fata de cum era considerat, observandu-se intr-un studiu o
prevalentd de 2-4% la pacientii sandtosi si o prevalenta si mai mare la cei cu
tahicardie supraventriculard prin reintrare nodald sau cei cu cale
accesorie.?77.978%86 Tn opinia acestui panel de experti, aspectul tip 1 ECG indus
necesita co-existenta unor aspecte clinice ca: TVP (tahicardie ventriculara
polimorficd)/FV (fibrilatie ventriculard) documentata, sincopa aritmica sau
istoric familial relevant.

Randamentul testarii genetice in sindromul Brugada este de aproximativ
20% in ceea ce priveste gena SCN5A, aceasta fiind singura gena ce prezinta
dovezi de asociere pentru testare clinicd.64% Diferenta de potrivire intre
fenotip si genotip este observat in familiile SCN5A, acest lucru fiind explicat
prin efectele variabile in functie de severitatea mutatiei si scorul de risc
poligenic derivat din studii genomice.'7%°7%%7 Datele recente sustin, de
asemenea, un potential pentru prognostic.
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Pattern ECG sindrom Brugada tipul |

e A - %ﬁ(“*’ o B

Figura 32 Exemple tipice de (A) electrocardiograma Brugada tip 1 si (B)
electrocardiograma cu aspect de repolarizare precoce. ECG, electrocardiograma.
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Medicamentele psihotropice, anumite antiaritmice, anestezice, cocaina sau
alcoolul excesiv si febra au potential de exacerbare a aspectului tip 1 si de
initiere a FV.2312%7 Riscul de recurentd a FV la pacientii ce se prezinta prin stop
cardiac este de 48% la 10 ani. De aceea implantarea de ICD este indicata la
pacientii simptomatici cu sindrom Brugada care au supravietuit unui episod
de stop cardiac sau cu AV spontana sustinutda documentata. (Fig 33)%8% 990994
Aproximativ o treime din pacientii cu sindrom Brugada se prezintda cu
sincopa.®®® Riscul de evenimente aritmice la acesti pacienti este de 4 ori mai
mare decét la pacientii asimptomatici.15>990-9929949% Un istoric detaliat, care
include absenta prodromului sau a unor factori precipitanti specifici este
esential in diferentierea unei cauze aritmice de o cauza non-aritmicd a
sincopei. Cu toate acestea, determinarea etiologiei unei sincope este dificil de
gasit la pand 30% din cazuri. Rezultatele unor studii mici au observat ca
aritmia detectatd de ILR a schimbat atitudinea clinica la 20-36% din pacientii
cu sindrom Brugada si sincopa inexplicabild.??7-%%

Pacientii asimptomatici reprezintd majoritatea cazurilor noi diagnosticate de
sindrom Brugada, la care incidenta de evenimente aritmice este de 0.5% pe
an, 10001001 Stratificarea riscului ramane dificild. Aspectul ECG tip 1 spontan,
cat si alte semne ECG ca repolarizarea precoce sau fragmentarea QRS, s-au
asociat cu un risc inalt de evenimente,%80,921002.1003 nele aspecte au fost
incorporate n scoruri de risc desi utilitatea lor la pacientii cu risc intermediar
ramane incertd.!0%4105 Stydiile electrofiziologice raman controversate. O
analizd pe mai multe centre a ardtat ca inducerea de AV in cadrul studiilor
electrofiziologice se asociaza cu un risc mai mare de recurentd a AV.'>®
Inductibilitatea AV s-a asociat cu un potential de adresabilitatea clinicad la
pacientii asimptomatici cu aspect tip 1 spontan.

Tn cazurile cu numeroase VF care se soldeazi cu terapie ICD prin soc electric
intern, chinidina sau ablatia transcateter s-au aratat eficiente in reducerea
frecventei de terapii aplicate de catre ICD.%2%10061007 Adminstrarea de
isoproterenol i.v. poate opri furtuna electrica. 18 in cateva studii de amploare
scazutd, chinidina a fost eficienta in reducerea sau chiar prevenirea aritmiei
inductibile din timpul SEF.9221006.2007 g3 efectele adverse ale chinidinei pot
apdrea in pana la 37% din pacientii, si de asemenea aceasta este inaccesibila
in numeroase tari. Cilostazolul (inhibitor de fosfodiesteraza-3) poate fi o

. Istoric familial de moarte subita (<45 ani)
cu elemente negative la autopsie si
suspiciune de SBr

SBr trebuie considerat ca diagnostic la
pacientii fara alta afectare cardiaca care

prezinta aspect ECG tip 1 Brugada
indus.135'973'975'978'984'985

Testul de inducere cu blocante de canale de
sodiu nu este recomandat la pacientii ce
prezinta aspect ECG Brugada tip 1.

Recomandari generale

Urmatoarele sunt recomandate tuturor
pacientilor cu BrS:

° Evitarea medicamentelor care pot induce
supradenivelare de segment ST in
derivatiile precordiale drepte

° Evitarea consumului de cocaina, cannabis,
si consumul excesiv de alcool

. Tratamentul antipiretic al febrei

Stratificarea riscului, preventia mortii subite cardiace si tratamentul AV

Implantarea de ICD este recomandata
pacientilor cu BrS care:
Supravietuitori de stop cardiac si/sau
Au istoric documentat de TV sustinutd
Spontané.980,990-992

Implantarea de ICD trebuie considerata la
pacientii cu aspect ECG Brugada tip 1 si

Ib

alternativa la tratamentul cu chinidin.'®® Cartografierea electrofiziologica sincop aritmica. 0992.9% lla
fmpreund cu datele histopatologice sugereazd cd responsabil pentru Implantare de loop recorder trebuie
supradenivelarea segmentului ST in derivatiile drepte precordiale si aparitia considerata la pacientii cu SBr cu sincopa de
FV este un substrat fibrotic aritmogen.'®® Ablatia acestor zone anormale cauzd necunoscuty.997.999 lla
poate duce la o supresie marcata a recurentei de FV si la normalizarea
electrocardiogramei la >75% din pacienti.l%1015 |3 pacientii cu episoade Chinidina trebuie considerat la pacientjii cu
recurente de FV declansate de ESV non-responsive la tratament SBr cu criterii de implant de ICD nsa care au
medicamentos, se poate efectua ablatie transcateter a ESV, cel mai des cu contraindicatii, refuza sau au recurente lla
origine la nivelul tractului de ejectie a ventricului drept sau la nivelul retelei aritmice cu ICD.922/1006,1007
Purkinje.1°* Tns3, datele legate de urmarirea pe termen lung post-ablatie sunt
limitate, fira a exista date din studii clinice pentru ablatia la pacientii Administrarea de isoproterenol trebuie
asimptomatici. consideratd la pacientii cu sindrom Brugada si
furtuna electric.1008 lla
Tabel 43 - Recomandari pentru managementul pacientilor cu sindrom
Brugada Ablatia transcateter a ESV declansatoare
Recomandari Clasa® Nivel® si/sau a tractului de ejectie a VD cu substrat
epicardic trebuie consideratd la pacientii cu lla
. . SBr si socuri electrice interne repetate la
Diagnostic: N
pacientii cu ICD sub tratament
Se recomanda ca diagnosticul de sindrom medicamentos.1010-1015
Brugada sa fie pus la pacientii fara afectare . L . .
cardiaci si aspect ECG Brugada tip 1 spontan. | C Studiul electrofiziologic trebuie considerat la
974-976 pacientii asimptomatici cu aspect ECG tip 1
Se recomanda ca SBr sa fie diagnosticat la ST, . . . ib
pacientii fara afectare cardiaca cu istoric de Imp.lant.ul de ICD t.rebwe co.ns.,ld.erat. la amfn?'f'
stop cardiac resuscitat prin FV sau TVP si | c pacienti cu SBr asimptomatici si FV inductibild b

aspect ECG Brugada tip 1 la testul de inducere

cu blocante de canale de sodiu sau febra.
135,136,975,981,982

Testare genetica a SCN5A este recomandata
celor cu SBr. 1641016 ! ¢

SBr trebuie considerat la pacientii fara

la stimulare electrica programata cu 2 extra-
stimuli.*>

Ablatia transcateter la pacientii asimptomatici
cu SBr nu este recomandata.

SBr, sindromul Brugada; ECG, electrocardiograma; ICD, defibrilator cardiac

implantabil; SEP, stimulare electrica programata; ESV, complexe ventriculare

premature; TVP, tahicardie ventriculard polimorfa; TEVD, tract de ejectie al

ventriculului drept; MSC, moarte cardiaca subita; AV, aritmie ventricularg; FV,
lla C fibrilatie ventriculara.

3Clasa de recomandare.

bNivel de evidenta.

afectare cardiaca si aspect tip 1 Brugada indus
la care se regaseste cel putin una din
urmatoarele:
e Sincopa aritmica sau respiratie nocturna
agonica
. Istoric familial de SBr
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7.2.5. Sindroame de repolarizare precoce

Sindromul de repolarizare precoce (SRP) este diagnosticat la pacientii ce au fost resuscitati pentru TVP sau FV, nu asociaza boald cardiaca si care prezinta pattern
de repolarizare precoce (PRP); ascensionare de punct J >1mm in cel putin 2 derivatii inferioare si/sau laterale (Fig 32).1352311017-1019 [ns3  de cele mai multe ori PRP
are caracter benign, avand o prevalentd de 5.8% la adulti si mai des intélnit la barbatii tineri si la sportivi.13523L1017-1021 Cy toate acestea, PRP este des intalnit in
familiile pacientilor cu moarte subita de cauza aritmica si a celor cu stop cardiac resuscitat.'#2916 Randamentul si utilitatea diagnostica a testarii sunt scazute,023-1025
Pentru a creste posibilitatea de diagnostic a SRP, au fost propuse anumite aspecte ECG de risc nalt: unde J proeminente de >2mm, modificari in dinamica a
ascensiunii punctului J (>0.1mV) si undele J asociate unui segment ST orizontal sau descendent. (Fig. 34)?3410261027 pPRP cu segment ST orizontal s-a asociat cu un risc
aritmic la pacientii varstnici si la cei cu FVI.2°27 Tnsa, pacientii cu istoric de stop cardiac resuscitat si membrii familiei pacientilor cu moarte subitd de cauza aritmica
prezinta o prevalentd mai mare de segmente ST ascendente fata de grupul de control.28%2028 3 cel putin 40% din pacientii cu SRP si FV apare recidiva episoadelor,
28% din acestia avand episoade repetate.?31,10281023 Administrarea i.v. isoproterenol este eficace in supresia acutd a episoadelor de furtuna electrica sau de socuri
interne repetate.030-1932 Tratamentul cu antiaritmice blocante de canale de potasiu pot duce la prevenirea FV.%221030.1023 n studiu retrospectiv pe mai multe centre
a aratat o reducere a recurentei FV dupd initierea chinidinei.'®® Inhibitorii de fosfodiesteraza-3, ca cilostazolul si milrinona, pot de asemenea duce la scaderea
recurentei episoadelor de FV.1932 Ablatia ESV declansatoare, de obicei de la nivelul sistemului Purkinje, are o ratd de succes in cadru acut de 87-100% si poate fi
eficace in prevenirea recurentei la pacientii cu FV refractara la tratament.101%1917 Maparea electroanatomica detaliata poate ardta alterarii structurale localizate la
39% din pacientii cu SRP.1°1° Ablatia acestor zone a dus la suprimarea eficace a aparitiei furtunii electrice si poate fi considerata ca optiune terapeuticd in centrele
experimentate. La momentul de fata nu se poate specifica daca ablatia transcateter duce la o0 ameliorare pe termen lung.

Nu sunt disponibile date referitoare la stratificarea riscului pentru pacientii cu SRP fard istoric de stop cardiac La cei cu SRP si sincopd, acest panel recomanda a se
lua in considerare urmérirea prin ILR/ Deoarece prognosticul pacientilor asimptomatici este bun, nu se recomands implantarea de defibrilator.10341036 {ns3, dacé
pacientii prezinta SRP cu risc inalt si istoric familial de moarte subita juvenila, se poate considera implantarea de ICD sau tratamentul cu chinidina.
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Figura 33 Prima parte. Algoritm pentru managementul pacientilor cu pattern Brugada pe electrocardiograma.
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Figura 33 Partea a doua. Algoritm pentru managementul pacientilor cu pattern Brugada pe electrocardiograma. SBr, sindromul Brugada; ECG,
electrocardiograma; ICD, defibrilator cardiac implantabil; ILR, inregistrator implantabil; SADS, sindrom de moarte subita aritmica; SC, stop cardiac;
VA, aritmie ventriculard; 2Ecografei cardiaca, IRM, CT cardiac, angiografie coronariand in functie de prezentarea clinica a pacientului si factorii de
risc. PRecomandéri generale: evitarea medicamentelor care pot induce supradenivelare de segment ST in derivatiile precordiale drepte
(http://www.brugadadrugs.org), evitarea consumului excesiv de cocaina si alcool, tratamentul febrei cu medicamente antipiretice.

Tabel 44 - Recomandari cu privire la managementul pacientilor cu sindrom

de repolarizare precoce

Recomandari Clasa?

Diagnostic:

Este recomandat ca PRP sa fie diagnosticat cand
ascensiunea punctuluiJ >1mm este prezentd in 2
derivatii adiacente inferioare si/sau

laterale.1017,1018 1
Este recomandat ca SRP sa fie diagnosticat la
pacientii cu istoric de FV/TVP resuscitata in

prezenta PRP.1017,1018 J

Trebuie considerat diagnosticul de SRP la

pacientii cu moarte subita cardiacd, elemente
negative la autopsie si documente medicale,

care prezintd ante-mortem ECG cu aspect [E]
PRP.1017,1018

La rudele de grad 1 ale pacientilor cu SRP trebuie
consideratd evaluarea clinica pentru PRP cu

factori de risc inalt.1023,1037 lla

Testarea genetica trebuie considerata la pacientii
cu SRP.1023,1025 .

Evaluarea clinica nu este recomandata de rutina
la pacientii asimptomatici cu PRP.10381039

Stratificarea riscului, preventia mortii subite cardiace si
tratamentul AV

Implantarea de ICD este recomandata la

pacientii diagnosticati cu SRP si cu istoric de stop |
cardiac resuscitat.%”

Administrarea de isoproterenol trebuie
consideratd la pacientii cu SRP si furtund lla B

Nivel® electricy,1017,1030-1032

Chinidina, impreuna cu implantarea de ICD,
trebuie considerata pentru recurenta FV la
pacientii cu SRP.922,1030,1033 lla B
ILR trebuie considerat la cei cu PRP care prezinta

c cel putin un criteriu de risc sau sincopa
artmicd.1020 ia c
Ablatia de ESV trebuie considerata la pacientii cu

C SRP si episoade recurente de FV declansate de Ila c

ESV cu caracter similar, neresponsive la

tratament medicamentos.1010

Implantarea ICD sau administrarea de chinidina

trebuie considerata la cei cu PRP si sincopa 119 C
aritmica si criterii de risc inalt.1030.1033

Implantarea ICD sau administrarea de chinidina
trebuie considerate la pacientii asimptomatici ce
prezinta PRP cu risc inalt prin istoric familial
pozitivde moarte subita juvenila.

Implantarea de ICD nu este recomandata la
pacientii asimptomatici cu PRP izolat.

lb C

C

ECG, electrocardiograma; PRP, pattern de repolarizare precoce; SRP, sindrom de

repolarizare precoce; ICD, defibrilator cardiac implantabil; ILR, inregistrator implantabil;
C ESV, complexe ventriculare premature; TVP, tahicardie ventriculara polimorfa; MSC,

moarte cardiaca subita; MSC, moarte cardiaca subita; AV, aritmie ventriculard; FV,

fibrilatie ventriculara.

3Clasa de recomandare.

bNivelul de evidenta.

Caracteristici PRP cu risc ridicat: ascensiune punct J>2 mm, modificari dinamice ale

B punctuluiJ si ale morfologiei ST. 1020,1041
dPRP cu risc inalt: antecedente familiale de MSC inexplicabild<40 de ani, istoric familial
de SRP.
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Figura 34 Managementul pacientilor cu aspect/sindrom de repolarizare precoce. RP, aspect de repolarizare timpurie; SRP, sindrom de
repolarizare precoce; ICD, defibrilator cardiac implantabil; ILR, Tnregistrator implantabil; ESV, complex ventricular prematur; MSC, moarte
cardiaca subitd; Caracteristici 2RP cu risc ridicat: unde J >2 mm, modificari dinamice in morfologia ST.
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Figura 35 Managementul pacientilor cu tahicardie ventriculara polimorfd catecolaminergicd. TVPC, tahicardie ventriculard polimorfa catecolaminergica; ICD,
defibrilator cardiac implantabil; DCS, denervare simpatica cardiaca stangd; ESV, complex ventricular prematur; AV, aritmie ventriculara; TV, tahicardie ventriculara.
2Recomandari generale: evitarea sporturilor de competitie, evitarea exercitiilor fizice intense, evitarea mediilor stresante. ®Beta-blocante preferate: nadolol,

propranolol.

7.2.6. Tahicardie ventricularda polimorficd

catecolaminergicd

TVPC este o afectare ereditard caracterizata prin TV bidirectionald sau TVP
indusa de descarcare de catecolamine, la pacientii care nu prezintd boala
structurald cardiaca sau ischemica. Are o prevalentd estimatd la 1 din 10 000
(figura 35).1%

Exista doud tipuri genetice principale: afectarea dominantd, cauzatd de
mutatii ale genei pentru receptorii de ryanodina (RYR2) si afectare recesiva,
cauzata de mutatii ale genei de casequestrind (CASQ2).13>178 Mutatii la nivelul
TRDN si CALM1-3 au fost observate la pacientii cu forme atipice de AV
catecolaminergice.’®? Tns3, la momentul actual, nu este clar daci acestea
reprezintd entitdti separate de AV catecolaminergice.l®* Pacientii care
prezintd mutatia KCNJ2 cauzatoare a sindromului Andersen-Tawil tip 1, pot
suferi episoade de TV bidirectionald si TVP, insa sunt deosebiti prin asocierea
de sindrom.

Primele manifestari clinice apar de obicei in prima decada a vietii si sunt
declansate de activitate fizicd sau stres emotional puternic.'*® Majoritatea
pacientilor cu TVPC au ECG de repaus si ecocardiografie normale. Tns,
anumiti pacienti pot avea modificari usoare ECG ca bradicardie sinusala si
unde U proeminente. Testul de fort este cel mai important test diagnostic
deoarece determina TVP sau TV bidirectionald care duce la diagnostic (figura
36) 3° diagnosticul poate de asemenea fi pus prin prezenta mutatiilor
genetice impreuna cu TVPC. Testul la epinefrind sau isoproterenol poate fi
luat in considerare cand testul de efort nu se poate efectua.1%

Diagnosticul in copildrie, lipsa tratamentului cu beta-blocante sau aritmii
complexe sub tratament beta-blocant la testul de fort sunt predictori
importanti in aparitia evenimentelor aritmice.'%* Restrictia efortului fizic cat
si tratamentul cu beta-blocante fara activitate simpatomimetica intrinseca
sunt de prima linie la pacientii cu TVPC. 13° Beta-blocantele non-selective ca
nadololul sau propanololul sunt preferate.1%481%% Acest panel a confirmat

86

indicatia de a initia tratamentul cu beta-blocante la membrii familiei cu
testare geneticd pozitiva, chiar si in absenta AV inductibile, 19471050 Datele
sugereaza ca flecainida reduce semnificativ riscul de AV la pacientii cu TVPC si
trebuie luatd in considerare ca suplimentarea tratamentului cu beta-blocante,
atunci cand nu se atinge controlul complet al episoadelor aritmice.195%-1053 De
asemenea poate fi o optiune de tratament la acei pacienti care nu tolereaza
beta-blocantele.05

Tratament maximal cu beta-blocante, flecainida si implantare de ICD este
indicat la pacientii cu stop cardiac resuscitat. Implantarea de ICD trebuie de
asemenea considerata la pacientii cu episoade restante de AV sub tratament
beta-blocant si flecainida.®® Tnsd acesta trebuie programat cu intarzieri de
descarcare si incarcari mai mari, deoarece TV bidirectionald de inceput este
mai putin sensibila la descarcarile ICD decat FV/TVP ulterioara, iar durerea
cauzata de socurile electrice interne pot contribui suplimentar la degradarea
aritmiei.10%>

Denervarea simpatica a ventriculului stang (DCS) a fost propusa ca terapie
suplimentara la pacientii la care terapia medicamentoasa nu este suficienta
sau nu se poate administra. Desi DCS reduce recurenta de evenimente majore
cardiace la pacientii cu istoric simptomatic, o treime din pacientii tratati astfel
vor suferi recurente aritmice.'®¢ Astfel, DCS nu a fost consideratd ca o
alternativa la implantarea de ICD si mai degraba ca o metoda complementara
la pacientii simptomatici.

O metaanaliza recentd a 53 de studii care a inclus pacienti cu TVPC si ICD a
aratat ca pacientii cu schema de tratament medicamentoasa optimd, DCS si
restrictie a efortului fizic, ca schema de preventie secundard, a dus la scaderea
necesitatii de descarcare ICD.1%7 Aceastd concluzie a fost sustinuta ulterior de
un studiu multicentric care a ardtat ca toate cele trei tipuri de moarte subita
cardiaci au fost intalnite la pacientii cu ICD.1%%8 Tn prezent, pe baza dovezilor
existente, pare a fi o abordare prematura de a scddea terapiile ICD la pacientii
cu stop cardiac resuscitat si TVPC.10%7
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Figura 36 Test de efort al unui pacient cu tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminergica. ESV, complex ventricular prematur.

Tabel 45 - Recomandari cu privire la managementul pacientilor cu tahicardie
ventriculara polimorfa catecolaminergica
Recomandari

Clasa? Nivel®

Diagnostic:

Se recomanda ca diagnosticul de TVPC sa fie pus la
pacientii fard afectare cardiaca si aspect ECG
normal, cu TVP sau TV bidirectionald indusa la efort
sau emotii.

Se recomanda ca TVPC sa fie diagnosticata la
pacientii cu testare genetica pozitiva.

Testare geneticd si consilierea genetica este
recomandata la pacientii cu suspiciune clinica sau
diagnostic de TVPC.

Testul la epinefrina sau isoproterenol poate fi
considerat pentru diagnosticul TVPC atunci cand nu
se poate efectua test de efort.

Recomandari generale

Trebuie evitat sportul de performanta, exercitiu
fizic intens si expunerea la stres emotional intens la
toti pacientii cu TVPC.

(g}

Stratificarea riscului, preventia mortii subite cardiace si tratamentul AV

Beta-blocantele, preferabil non-selective (nadolol
sau propranolol) sunt recomandate la toti pacientii
cu diagnostic clinic de TVPC.10451048,105

Implantarea de ICD in combinatie cu beta-
blocantele sau flecainida este recomandata la
pacientii cu stop cardiac resuscitat,10451047,1060

(o}
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Tratamentul cu beta-blocante trebuie considerat la
pacientii cu testare genetica pozitiva fara
fenotip.1047,1050
lla C
DCS trebuie considerat la pacientii cu diagnostic
pozitivde TVPC cand combinatia de beta-blocante
si flecainidd nu este eficienta, bine tolerata sau lla C
este contraindicatd.!%>®

Implantarea ICD trebuie considerata la pacientii cu

TVPC si istoric de sincopa aritmica sau

TVP/bidirectionala documentata sub tratament cu lla C
doza maxim tolerata de beta-blocant si

flecainida.1047,10%0

Flecainida trebuie considerata la pacientii cu TVPC
cu sincope, TV bidirectionald/TVP sau ESV
declansatoare recurente sub tratament cu beta-
blocant in doza maxim tolerata.1052:1053,1060

SEP nu este recomandata pentru stratificarea
riscului de moarte subita cardiaca.

TVPC, tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminergicd; ECG,
electrocardiograma; ICD, defibrilator cardiac implantabil; DCS,
denervare simpatica cardiaca stangd; TVP, tahicardie ventriculara
polimorfa; TV, tahicardie ventriculara.

aClasd de recomandare.

bNivel de evidenta.
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Figura 37 Sindrom de QT scurt

7.2.7. Sindromul de QT scurt SQTS ar trebui luat in considerare in prezenta unui QTc lla
<320 ms.1064-1067,1073,1074
Sindromul QT scurt (SQTS) este o tulburare genetica rara, caracterizata printr-

K . - . TS ar trebui luat in considerare Tn prezenta unui QT
un interval QT scurt, FA prematurd si FV in contextul unui cord structural SO e el e o eeliefale el i (ievents v 0

2320 ms si £360 ms si sincopad aritmica.

normal.'%¢*

SQTS poate fi luat in considerare in prezenta unui QTc
A fost asociatd cu cresterea mutatiilor functionale KCNH2, KCNQ1 si pierderea >320 ms si <360 ms cu unui istoric familial de MSC la
functiei in SLC4A."%°>1%%3 Acest panel a propus doud praguri pentru diagnostic in varsta de 40 de ani.

functie de QTc: A QTc <320 ms singur sau B a QTc <360 ms combinat cu

antecedente familiale de SQTS, stop cardiac resuscitat in absenta unei boli Stratificarea riscului, prevenirea MSC si tratamentul AV

cardiace sau a unei mutatii patogene!®10°7 (Fizura 37). Aceastd boald are Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu
mortalitate ridicatd in toate grupele de varstd, inclusiv in primele luni de diagnostic de SQTS care: (a) sunt supravietuitori ai unui
viata.'06%/105,106 probabilitatea unui prim stop cardiac pana la varsta de 40 de stop cardiac si/sau (b) au documentat TV sustinuta
ani este de 0,40%."° In timp ce un ICD este utilizat pentru prevenirea spontangd.ios3
secundard,'’® preventia primara ramane controversatd si se bazeazd pe
H 1 H H 1070,1071. . ~ . . PR .
simptomele anterioare si pe intervalul QTc. ILR trebuie luat in considerare la pacientii tineri cu
lla
o N . . . . SQTS.
Chinidina este in prezent cel mai bun medicament anti-aritmic, dar ar trebui
monitorizatd pentru prelungirea excesiva a intervalului QT, in timp ce Implantarea ICD ar trebui luatd in considerare in SQTS Ila
izoprenalina poate fi luatd in considerare in caz de furtuna electrica.'?’%0"! la pacientii cu sincopa aritmica.

Medicamentele care scurteaza intervalul QT ar trebui evitate (de ex.
Nicorandil)*’? Implantarea unui dispozitiv de tipul loop recorder trebuie luata
in considerare la copii si la pacientii tineri cu SQTS asimptomatici.

Chinidina poate fi luata in considerare la (a) pacientii
cu SQTS care se calificd pentru un ICD, dar prezintd o
contraindicatie pentru ICD sau il refuza si (b) pacienti
asimptomatici cu SQTS si antecedente familiale de

MSC.1069—1071
Tabelul 46 Recomandari pentru managementul pacientilor cu sindrom
QT scurt Izoproterenolul poate fi luat in considerare in SQTS la
Recomandari Clasa? Nivel® pacientii cu furtuna electrica.1?’

PES nu este recomandat pentru stratificarea riscul de
Diagnostic MSC la pacientii cu SQTS.

Se recomanda ca SQTS sa fie diagnosticat in prezenta
unui QTc €360 ms si a unuia sau mai multor dintre

urmatoarele: (a) o mutatie patogena, (b) antecedente C CA, stop cardiac; ICD, defibrilator cardiac implantabil; ILR, loop recorder implantabil,
familiale de SQTS, (c) supravietuirea unui TV/FV episod in MSC, moarte subitd cardiacd; SD, moarte subita; SQTS, sindrom QT scurt; AV, aritmie
absenta patologiei cardiace 106’1,1068 ventriculara; FV, fibrilatie ventriculara; TV, tahicardie ventriculara.

3Clasa de recomandare
5Nivelul dovezilor

Testarea genetica este indicatd la pacientii c
diagnosticati cu SQTS.1°63
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8. Aspecte speciale in populatia selectata

8.1 Paciente insdrcinate si cardiomiopatia
peri-partum

Sarcina si perioada postpartum prezinta un risc semnificativ la femeile cu
boala cardiaca aritmica si se gaseste in Ghidurile ESC 2018 pentru
managementul bolilor cardiovasculare in timpul sarcinii. TV nou
diagnosticata poate aparea in timpul sarcinii, iar riscul de recurenta a TV
este mai mare la pacientele cu TV anterioara si boald cardiaca
structurala.'®*!, Cardiomiopatia peripartum (CMPP) trebuie exclusa in caz
de TV nou diagnosticatd in ultimele 6 sdptdamani de sarcind sau in
perioada postpartum timpurie.'®> O mutatie genetica poate fi prezenta
la pana la 20% dintre pacientii cu CMPP (in special variantele care
trunchiaza titinul)'°®3, iar studiile viitoare ar trebui sa arate daca testarea
geneticd joacd un rol la pacientele cu CMPP cu antecedente
heredocolaterale pozitive.

8.1.1 Cardioversia electrica si terapia cu defibrilator
implantabil in sarcina

Cardioversia pare sigura in toate fazele sarcinii, iar rapoartele din
literatura nu aratd nici un compromis in fluxul sanguin fetal si nici
initierea travaliului Tnainte de termen. Frecventa cardiaca fetald
trebuie controlata in mod obisnuit dupa cardioversie. Dacd este
indicat implantul de ICD, implantarea acestuia trebuie efectuata dupa
saptdmana 8 de sarcina cu radioprotectie si de catre echipe de operatori
cu experienta. Pentru a evita radiatia in implantarea ICD cardiac ar
putea fi utile ghidarea ecocardiografica sau un sistem de mapping
3D. La pacientele insarcinate purtatoare de ICD, se recomanda
interogarea de rutind a acestuia Tnhainte de nastere. La pacientele cu
CMPP, pragurile pentru implantarea precoce a ICD sunt mai mari decat
in alte afectiuni, datorita unei rate ridicate de recidiva spontana dupa
nastere.'%*° Defibrilatoarele cardiace portabile au fost sugerate pentru a
preveni temporar MSC in primele 3-6 luni dupa diagnosticarea CMPP cu
FEVS <35%, in asteptarea recuperarii.

8.1.2 Tratamentul farmacologic

Tratamentul farmacologic al aritmiilor si insuficientei cardiace la femeile
insdrcinate ar trebui sa fie asemanator cu al pacientelelor care nu sunt
insarcinate, cu evitarea medicamentelor contraindicate in sarcind, cum
ar fi IECA, inhibitorii ARB/ARNI si inhibitorii reninei. Primul
trimestru este asociat cu cel mai mare risc teratogen. Se recomanda
nceperea terapiei farmacologice cat mai recent in sarcina si cu cea mai
mica doza eficienta. Expunerea la medicamente in al doilea si al treilea
trimestru poate determina efecte adverse asupra cresterii si dezvoltarii
fetale, precum si cresterea riscului de pro-aritmic.

Se recomanda verificarea medicamentelor si a datelor de siguranta
inainte initierii unui nou medicament in timpul sarcinii, conform
Ghidurilor ESC 2018 pentru managementul bolilor cardiovasculare in
timpul sarcinii.'**° Din aceastad listd, medicamentele anti-aritmice pot fi
rezumate dupa cum urmeaza:

e Bine tolerat: sotalol, verapamil oral.

o Utilizati numai daca beneficiul potential depdseste riscul potential:
bisoprolol, carvedilol, digoxin, diltiazem (posibile efecte teratogene),
disopiramida (contractii uterine), flecainidd, lidocaina, metoprolol,
nadolol, propranolol, verapamil IV, quinidina.

¢ Date inadecvate: ivabradind, mexiletind, proprafenond, vernakalant

¢ Contraindicate: amiodarona, atenolol, dronedarona.
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n LQTS (LQT2 in special), riscul de evenimente cardiace creste
substantial in perioada postpartum (panad la un an dupa nastere).

Prin urmare, este important sa se continue terapia cu beta-blocant pe
tot parcursul sarcinii si post-partum. Continuarea
tratamentului cu beta-blocant este recomandatad in LQTS si CPVT
(tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminergica)'®° si ar trebui
luata in considerare in cardiomiopatie aritmogena de ventricul

drept Nu se cunoaste risc suplimentar in sarcina la femeile cu
sindrom Brugada

La pacientele cu CMPP, utilizarea bromocriptinei ca terapie specificd
bolii, in plus fata de terapia standard pentru insuficienta cardiacd, a
aratat rezultate promitatoare in doua studii clinice.

8.1.3. Ablatia transcateter

in sarcinile planificate, tahiaritmia simptomatica trebuie tratata prin
ablatie transcateter inaintea conceperii. Dacd aceasta este indicata la o
pacienta insarcinata, trebuie evitatd procedura in primul trimestru si ar
trebui sa fie preferate procedurile ghidate de cartografiere
electroanatomicd.

Tabelul 47 — Recomandari pentru prevenirea mortii subite cardiace si
gestionarea aritmiei ventriculare in timpul sarcinii

Recomandari Clasa® Nivel®
Managementul in AV acute
n timpul sarcinii, cardioversia electrici este
recomandatd pentru TV sustinutd.0%* ! ¢
Pentru conversia acutd a TVMS toleratd
hemodinamic in timpul sarcinii, beta-blocantele,
sotalol, flecainida, procainamida sau stimularea lla C
ventriculara prin overdrive trebuie luate in
considerare.
Managementul pe termen lung al AV
Dacd implantarea de ICD este indicata in timpul
sarcinii,
se recomanda implantarea cu protectie optima | C
impotriva radiatiilor.1087:1107
Se recomanda continuarea tratamentului cu beta-
blocant
n timpul sarcinii si postpartum la femeile cu LQTS 1 C
955,1094-1096
sau TVPC.

Continuarea beta-blocantelor ar trebui sa fie luata in

considerare in timpul sarcinii la femeile cu displazie
1097-1099 lla C

aritmogena de ventricul drept.

Metoprolol oral, propranolol sau verapamil ar trebui

luate in considerare in tratamentul pe termen lung

al TV idiopatice sustinute in timpul sarcinii. lla C

Ablatia transcateter folosind sisteme de
cartografiere non-fluoroscopica ar trebui luata in
considerare, de preferintd dupa primul trimestru,
la femeile cu TVMS refractare, recurente foarte

lla C
simptomatice sau care sunt rezistente la AA.1195

AA, anti-aritmic; TVPC, tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminergica; ICD,
defibrilator cardiac implantabil; LQTS, sindrom QT lung; TVMS, TV monomorfa
sustinutd; AV, aritmie ventriculard; TV, tahicardie ventriculara.

aClasd de recomandare

bNivel de evidenta.
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8.2. Transplantul cardiac

Pacientii candidati pentru transplant cardiac prezinta risc de MSC si au o
incidenta mare a aritmiilor ventriculare. Datele din registre mari sugereazd
beneficii pe supravietuire la pacientii cu ICD. Singurul studiu
randomizat care includea pacienti listati pentru transplant cardiac a fost oprit
prematur din cauza finscrierii scazute. Nu exista date privind rolul
defibrilatorului portabil la acesti pacienti. Timpul mediu de asteptare a
transplantului cardiac este 8-16 luni si trebuie avut in vedere. Cu toate
acestea, acest grup sugereaza ca un defibrilator portabil poate fi o alternativa
pentru un ICD la pacientii selectati care sunt pe lista de asteptare.

La pacientii post-transplat, MSC este responsabild pentru aproximativ 10% din
decese. Rejetul transplantului si vasculopatia alogrefei sunt asociate cu
MSC ; prin urmare, implantarea ICD poate fi adecvata la pacientii
selectati cu risc ridicat.

Tabelul 48 — Recomandari pentru prevenirea mortii subite cardiace
nainte si dupa transplantul cardiac
Recomandari

Clasa? Nivel®

Tnainte de transplant cardiac

La pacientii care sunt in asteptare pentru

transplant cardiac,

ar trebui luat in considerare implantarea de ICD in lla C
preventie primara. 110811111112

La pacienti care sunt in asteptare pentru

transplant cardiac defibrilatorul extern portabil 1Ib C
ar putea fi considerat,1101113,1119

Post transplant cardiac

La pacientii selectati cu transplant cardiac,
vasculopatie alogrefa sau rejetul grefei,
implantarea de ICD poate fi luata in
considerare, 11141116

ICD, defibrilator cardiac implantabil, WCD, defibrilator cardiac portabil.
Clasa de recomandare.

bNivelul de evidenta.

Ilb C

8.3. Moartea subita cardiaca la sportivi

Incidenta MSC la sportivi creste odata cu varsta. La sportivii aparent
sanatosi (35 ani), incidenta estimata a MSC variaza de la 2 la 6,3 la 100 000 de
ani-participanti. In comparatie, la tinerii sportivi de competitie (<35 de ani)
incidenta evenimentelor fatale este semnificativ mai micd, 0,4-3 la 100 000
de ani-participanti. Femeile care practica sport prezinta un risc scazut
de MSC; in medie, 1 din 14 MSC la sportivi apare la femei. Evaluarea
cardiovasculara pre-competitie oferd avantajul de a identifica sportivii cu risc
de boli cardiovasculare Tnhainte de aparitia simptomelor. Protocolul de
evaluare trebuie adaptat la varsta sportivului pentru a tine cont de boala
cardiovasculara specifica varstei. Evaluarea pre-competitie, inclusiv
istoricul medical, examinarea fizica si ECG, pare sa fie eficienta in identificarea
bolilor cardiovasculare la sportivii tineri (<35 ani) prin identificarea
simptomelor relevante (ex, sincopa de efort) sau anomalii ECG compatibile cu
cardiomiopatii sau canalopatii. Desi ecocardiografia poate creste
sensibilitatea screening-ului pentru boala structurala cardiaca (SHD), este
imposibil a se utiliza ca test de rutina pentru screening-ul in masa. Mai multe
boli cardiovasculare sunt identificate prin evaludri in serie (anuale) la sportivii
adolescenti. Prevalenta rezultatelor fals pozitive depinde in mare
masura de criteriile utilizate pentru a defini un ECG ca ,.anormal”. Teste
suplimentare, cum ar fi ecocardiografia, monitorizarea Holter 24 de ore, teste
de stres si RMN, sunt solicitate pentru sportivii care au avut rezultate pozitive
la evaluarea initiala. Sportivii diagnosticati cu boli cardiovasculare relevante
clinic sunt gestionate conform Ghidurilor ESC disponibile.

La sportivii de varsta mijlocie/seniori, cea mai frecventd cauzd a MSC este boala
arteriala coroanariana (CAD). Tnainte de a initia o activitate fizici intensa,
sportivii de varstd mijlocie/seniori asimptomatici ar trebui evaluati folosind
sisteme de cuantificare a riscului, cum ar fi ESC SCORE2.

Rate excelente de supravietuire cu rezultate neurologice favorabile dupa
stop cardiac au fost raportate in centrele sportive dotate cu AED.
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Acest lucru justifica eforturile de implementare a programelor de urgentd
pentru prevenirea MSC, cu distribuirea AED in arenele sportive si pregatirea
antrenorilor si a personalului pentru efectuarea CRP si defibrilare.

Tabelul 49 — Recomandari pentru stratificarea riscului si prevenirea mortii
subite cardiace la sportivi
Nivel®

Recomandari Clasa®

La sportivii cu istoric medical pozitiv, examen fizic

anormal sau modificari ECG, sunt recomandate

investigatii suplimentare, inclusiv ecocardiografie 1 C
si/sau RMN pentru a confirma (sau exclude) o

boald preexistentd,1231133,1135

Se recomanda ca sportivii diagnosticati cu boald

cardiovasculara asociatd cu MSC sa fie gestionati 1 C
conform ghidurilor actuale pentru eligibilitatea

sportiva.

Este recomanat ca personalul institutiilor sportive sa
fie instruiti in CPR si in utilizarea defibrilator extern | c
automat.®31137

Evaluarea cardiovasculara pre-participare a sportivii

de performanta ar trebui sa fie luata in

i 46,1122,1123,1127 IE] C
considerare.

Trebuie avut in vedere ca evaluarea
cardiovasculara a tinerilor sportive (35 ani) sa

include istoricul, examenul fizic si ECG in 12 lla C
1123,1126,1130,1140

derivatii.
Riscul cardiovascular al persoanelor de varsta
mijlocie si al varstnicilor trebuie evaluat inainte de a
se angaja in efectuarea sporturilor intense prin
scoruri stabilite, cum ar fi graficul de risc
SCORE2.4G’1141'1142

AED, defibrilator extern automat; RMN, rezonantd magnetica cardiaca; CPR, resuscitare

cardiopulmonarg; ECG, electrocardiograma; MSC, moarte subitd cardiacd

aClasa de recomandare.

bNivelul dovezilor.

lla C

8.4. Sindromul Wolff-Parkinson—-White

La pacientii cu sindrom Wolff-Parkinson-White (WPW), cea mai frecventa
aritmie este tahicardia prin reintrare AV (AVRT; 80%), urmata de FA (20-30%).
MSC secundara FA preexcitata care poate degenera in FV este cea mai de
temut manifestare a sindromului WPW. Riscul de stop cardiac/FV la pacientii
cu WPW netratati a fost estimat la 0,9-2,4 la 1000 persoane/an.
Managementul pacientilor cu WPW a fost recent revizuit in Ghidul ESC 2019
pentru managementul pacientilor cu tahicardie supraventriculara (SVT)*** si
actualizat cu o atentie deosebita pe sportivi in 2020. La pacientii cu
preexcitatie ventriculara si AVRT simptomatica, se recomandd ablatia
transcateter (clasa I). La pacientii asimptomatici cu preexcitatie ventriculard,
atat evaluarea invaziva (clasa Ila), cat si evaluarea neinvaziva (clasa llb) sunt
optiuni care stratifica riscului pentru MSC. Tn timp ce ablatia cu cateter este
recomandatd pentru cadile accesorii asimptomatice cu caracteristici de risc
ridicat (clasa 1), urmarirea clinica (clasa Ila) sau ablatiile cu cateter (clasa Ilb)
sunt optiuni bazate pe alegerea informata a pacientului. Aceasta decizie ar
trebui sd tind cont de locatia cdii accesorii, experienta locala de ablatie si de
faptul cad aritmiile simptomatice se vor dezvolta frecvent in timpul
urmaririi.'**® Pentru populatia pediatrica, SVT din cauza WPW poate fi de
obicei gestionata farmacologic, cdile accesorii pierd adesea conducerea
antegrada in primii ani de viata."'*’ La copiii cu cdi accesorii asimptomatice,
stratificarea riscului nu este recomandata inainte de varsta de 8 ani.

8.5. Prevenirea mortii subite cardiace la varstnici

Varsta este un factor de risc puternic pentru deces. Tn mai multe studii, varsta
fnaintata a fost unul dintre factorii asociati cu un beneficiu asteptat redus al
tratamentului cu ICD. La pacientii cu cardiomiopatie ischemica inrolati in
studiul MADIT-II, o schema de risc compusa din 5 factori clinici, incluzand
varsta de 70 ani, a fost predictiva pentru absenta beneficiului pe termen lung
conferit de ICD."*° Intr-o analizé recent& cu pacienti ce prezentau ICD, inrolati
n patru studii MADIT, varsta de 75 de ani a fost un predictor al TV/FV, in timp
ce varsta > 75 de ani a fost un predictor al mortalitatii non-aritmice.**> Tn
studiul recent randomizat DANISH la pacientii cu insuficienta cardiaca non-
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ischemicd, asocierea dintre ICD si supravietuire a scdzut liniar odata cu
cresterea varstei, in timp ce o limita de varsta < 70 de ani a avut cea mai mare
supravietuire.®’ Date contemporane nerandomizate coroboreazd aceste
constatari. In studiul prospectiv de cohortd EU-CERT-ICD la pacientii cu boala
arteriala coronariana sau cardiomiopatii cu indicatie de implantarea ICD in
preventie primara, nu s-a observat niciun beneficiu al ICD la pacientii cu varsta
275 ani.**’ Tn schimb, a existat un beneficiu semnificativ de supravietuire la
pacientii cu varsta mai mica de 75 de ani. Date retrospective ulterioare sunt
in concordanta cu aceastd observatie.'**°

Tabelul 50 — Recomandari pentru implantarea unui defibrilator cardioverter
implantabil la varstnici
Nivel®

Recomandari Clasa?

La pacientii varstnici la care defibrilatorul cardiac nu

oferd beneficiu din cauza varstei si comorbiditatilor,

omiterea implantului de ICD n preventie primara Ilb B
poate fi luata in considerare.547:1150.1152

ICD, defibrilator cardiac implantabil.
2Clasa de recomandare.
bNivel de evidenta.

9. Mesaje cheie

9.1. Aspecte generale

* Disponibilitatea crescuta a defibrilatoarelor in zonele de acces public si
instruirea comunitatii in efectuarea masurile elementare de asigurare a
suportului vital sunt elemente cheie pentru a imbunatati supravietuirea
victimelor stopului cardiac in afara spitalului.

e Calculatoarele de risc pentru MSC si AV implementate in practica clinica
trebuie sd indeplineasca standarde finalte convenite pentru dezvoltarea,
validarea externa si raportarea modelelor de predictie.

e Pacientii cu cardiomiopatii genetice si sindroame aritmice necesita teste
» Testarea si consilierea genetica necesitd acces la o echipa multidisciplinara
de experti.

e Evaluarea sistematicd a supravietuitorilor stopului cardiac necesitd o
abordare multimodala.

* Autopsia elaborata este recomandatd in toate cazurile de moarte subita sub
50 de ani si este de dorit la toate victimele mortii subite.

e Evaluarea clinica si geneticd a descendentilor cu sindrom de moarte subita
aritmica (MSCA) si familiilor acestora conduce la un diagnostic de boala
genetica cardiaca intr-o proportie substantiala de familii.

e Furtuna electricd refractara la tratamentul medicamentos necesita
disponibilitatea unor tehnici avansate de ablatie cu cateter, suport mecanic
circulator si modulare autonoma.

e Atunci cand se ia in considerare beneficiul terapiei cu ICD, trebuie sa se tina
cont de factorii de risc competitivi pentru moartea non-aritmicd, de dorintele
si calitatea vietii pacientului.
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Varsta biologicé poate varia partial in functie de comorbiditati. intr-adevar,
comorbiditatile influenteaza in mod semnificativ supravietuirea purtatorilor
de ICD si un indice de comorbiditate ridicat este asociat cu o supravietuire
mai mica la pacientii cu ICD in preventie primara sau secundara.***>** Prin
urmare, limita de varsta nu poate ghida in mod adecvat decizia privind
implantarea ICD si indicatia ICD la pacientii varstnici ar trebui sa se bazeze pe
o evaluare personalizatd luand in considerare starea generala si
comorbiditatile.

9.2. Boala cardiaca structurala

e Ablatia cu cateter este recomandata la pacientii cu boala arteriala
coronariana (CAD) cu tahicardie ventriculara monomorfa sustinuta (TMVS)
recurenta simptomatica in ciuda terapiei cronice cu amiodarona.

¢ Ablatia transcateter este tratamentul de prima linie pentru cardiomiopatia
indusd de PVC.

e La pacientii cu CMND/CMD, indicatia pentru implantarea de ICD in preventie
primara nu trebuie limitatd la FEVS <35%. Factori de risc suplimentari (de
exemplu, IRM si geneticd) sunt considerati importanti.

* Pacientii cu o mutatie LMNA necesitd o stratificare specifica a riscului pentru
MSC.

* Pacientii cu cardiomiopatie aritmogena de VD (ARVC) au o rata ridicata de
interventii adecvate a ICD care nu pot fi neaparat clasificata ca salvatoare de
vieti.

e Calculatorul de risc validat (Scor HCM Risk-Kids) este util pentru a evalua
riscul de MSC la pacientii cu CMH mai mici de 16 ani.

* Pacientii cu distrofie miotonica cu palpitatii suspectate de aritmie, sincopa
sau moarte subita trebuie evaluati prin studiu electrofiziologic invaziv.

e La pacientii cu tetralogie Fallot corectatda si TV monomorfd, ablatia cu
cateter este tratamentul preferat.

9.3. Boala electrica primara

¢ Nadololul sau propranololul sunt beta-blocantele preferate la pacientii cu
LQTS si tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminergica (CPVT).

® La pacientii cu LQTS asimptomatici, riscul aritmic (calcul risc 1-2-3) poate fi
util de calculat.

* Modelul ECG Brugada tip 1 provocat de blocante al canalelor de sodiu in
absenta altor constatari nu diagnosticheaza sindromul Brugada.

o Stratificarea riscului de MSC la pacientii asimptomatici cu sindrom Brugada
cu pattern spontan de tip 1 ramane controversata.

¢ Ablatia de rutind cu cateter nu este recomandata la pacientii asimptomatici
cu sindromul Brugada.

* Diagnosticul de FV idiopaticd necesita excluderea unei etiologii structurale,
canalopatii sau metabolice subiacente.

* Repolarizare precoce (ERP) poate fi o constatare benigna si este diferita de
sindromul de repolarizare precoce (ERS).

e Denervarea cardiaca stangd joacd un rol important in managementul
pacientilor cu TVPC si LQTS.
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10. Lacune in evidente

10.1. Aspecte generale

e Sunt necesare teste de screening precise pentru detectarea afectiunilor
cardiace asociate cu moartea cardiaca subita la indivizii asimptomatici din
populatia generala.

e Intervalul de timp optim intre teste prognostice non-invazive si invazive
repetate, in cazul unui test negativ, este necunoscut la pacientii cu boli
cardiace structurale.

e Este necesard o evaluare imbunatatita a variantelor genetice de
semnificatie incerta si a variantelor probabil patogene.

e Utilitatea scorurilor de risc poligenic la pacientii cu risc de moarte cardiaca
subitd necesita investigatie.

10.2. Boli cardiace structurale - aspecte generale
e Siguranta si eficacitatea pe termen lung a S-ICD-urilor este necunoscuta.
* Rolul terapiei primare preventive cu ICD la pacientii cu boala cardiaca
structurala si fractie de ejectie usor redusd sau conservatd nu a fost studiat
sistematic.

 Tehnicile optime pentru realizarea cartografierii si ablatiei substratului
tahicardiei ventriculare in cazul bolilor cardiace structurale rdman de
determinat.

e Rolul implantarii ICD la pacientii cu insuficienta cardiaca in stadiu final
sustinuti de LVAD-uri cu flux continuu de ultimd generatie este neclar.

10.3. Complexe ventriculare premature
idiopatice/tahicardie ventriculara

* Rolul benefic al ablatiei transcateter sau al tratamentului cu medicamente
antiaritmice la pacientii cu ESV asimptomatice frecvente si functie cardiaca
pastrata trebuie determinat.

10.4. Boala coronariana

* Nu se stie care pacienti cu boald coronariana cronica si FEVS sever afectata
sunt la risc scdzut de moarte subita cardiaca.

¢ Rolul LGE-IRM pentru stratificarea riscului pentru moarte subita cardiacd in
cazul bolii coronariene cronice este neclar.

e Studiile randomizate controlate sunt necesare pentru a determina rolul
ICD-urilor dupa ablatia de TV reusitd in boala coronariana cronica cu FEVS
usor redusa sau conservata.

10.5. Cardiomiopatiile

¢ Nu se stie dacd cardiomiopatia indusd de ESV este o afectiune separatd sau
daca este nevoie de o predispozitie subiacenta.

e Valoarea predictiva a descoperirilor LGE-IRM (de exemplu, modelul si
cantitatea de LGE) pentru stratificarea riscului individual pentru moartea
subita a inimii la pacientii cu sarcoidoza cardiacd, CMH si
CMD/cardiomiopatie non-dilatativa este neclara.

e Studiile sunt necesare pentru a determina rolul SEF la pacientii cu
sarcoidoza cardiaca si CMD/cardiomiopatie non-dilatativa care au o FEVS
usor redusa sau conservata si captarea de LGE la IRM.

¢ Datele prospective privind asocierea dintre intensitatea si durata
exercitiilor fizice si manifestarea si severitatea fenotipului la purtatorii
sanatosi de mutatii de displazie aritmogena de ventricul drept lipsesc.

¢ Rolul benefic al ICD-urilor dupa ablatia reusita la pacientii cu displazie
aritmogena de ventricul drept care prezinta TV tolerata hemodinamic
trebuie studiat.

» Sunt necesare date privind evolutia clinica, factorii predictivi pentru
evenimentele aritmice si indicatia pentru tratament, inclusiv terapia cu ICD,
la pacientii cu cardiomiopatie aritmogena biventricularad si dominanta-
stanga.

10.6. Boala valvulara cardiaca

e Exista o lipsd de studii pentru a identifica pacientii cu prolaps de valva
mitrala la risc pentru AV si MSC.
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10.7. Boala cardiaca congenitala

 Exista o lipsa de studii cu privire la riscul absolut pentru AV si MSC in
boala cardiaca congenitald care au fost supusi unei interventii cu
abordari chirurgicale contemporane.

10.8. Boala electrica primara

* Este necesara o evidentd solidd pentru a sustine implantul in profilaxie
primara de ICD in plus fata de terapia medicald cu beta-blocante si
terapie genica la pacientii cu sindrom de QT lung.

* Sunt necesare mai multe date pentru a determina rolul denervarii
simpatice cardiace si implantul de ICD la pacientii cu sindrom de QT lung
cu risc crescut care nu tolereaza terapia medicala.

* Sunt necesare instrumente de diagnosticare si de stratificare a riscului
mai bune pentru pacientii cu sindrom Brugada asimptomatici si pentru
sindromul de repolarizare precoce suspectat.

* Rolul cartografierea endo-epicardica in identificarea alterarilor
structurale localizate, potential legate de fibrilatie ventriculard idiopatica
si ablatia transcateter tintitd, trebuie sa fie studiat in continuare.

* Sunt necesare date pe termen lung cu privire la eficacitatea ICD
versus absenta ICD la supravietuitorii de tahicardie ventriculara
polimorfa catecolaminergica care au supravietuit unui stop cardiac.

* Nu cunoaste suficient de bine de ce femeile prezinta un risc scazut de
MSC in context de activitate fizic.
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11. Mesaje ,Ce si faci” si ,ce sa nu faci” din Ghid

7

Recomandari

Recomandari pentru suportul vital de bazs in spatiul public si accesul la defibrilatorul extern automat

Se recomanda ca defibrilarea in spatiul public sa fie disponibila in locurile unde este mai probabil sa apara stopul cardiac.¢
La OHCA se recomandd RCP prompta de cdtre trecatori.

Se recomanda instruirea comunitatii in acordarea suportului vital de baza pentru a creste rata RCP si utilizarea DEA.

Recomandari pentru testarea genetica
Testarea geneticd este recomandata atunci cand o afectiune este diagnosticata la o persoana in viatd sau decedata cu o baza
genetica probabild si un risc de VA si MSC.

Atunci cand o varianta cauzala presupusa este identificata pentru prima datd, se recomandad evaluarea patogenitatii utilizand un
cadru acceptat la nivel international.

Atunci cand o varianta de clasd IV sau de clasa V a fost identificatd la o persoana in viata sau decedata cu o afectiune care
prezinta un risc de VA si MSC, se recomanda testarea genetica a rudelor de gradul intdi si simptomatice si purtatorilor obligati.

Se recomanda ca testarea genetica si consilierea asupra consecintelor sale potentiale sa fie efectuate de o echipa multidisciplinara
de experti.
Se recomanda ca variantele de Clasa Ill (de semnificatie incerta) si variantele de Clasa IV sa fie evaluate pentru segregare in familii,

acolo unde este posibil, iar varianta reevaluata periodic.

Nu este recomandat sa se efectueze teste genetice la pacientii index cu dovezi insuficiente ale unei boli genetice.

Recomandari pentru evaluarea pacientilor care prezinta aritmie ventriculara nou documentata

La pacientii cu AV nou documentate (PVC frecvente, NSVT, SMVT), se recomanda ca evaluare de prima linie un ECG cu 12 derivatii,
inregistrarea AV pe ECG cu 12 derivatii, ori de cate ori este posibil, si 0 ecocardiograma.

Recomandari pentru evaluarea supravietuitorilor stopului cardiac subit

Investigarea unui supravietuitor SCA fara cauza extracardiaca evidenta este recomandata a fi supravegheata de o echipa
multidisciplinara.

La pacientii instabili din punct de vedere electric dupa SCA, cu suspiciune de ischemie miocardica in curs, este indicata o
angiografie

La supravietuitorii SCA, recoltarea de probe de sdnge la prezentare este recomandata pentru potentiale toxicologie si teste
genetice.

Recuperarea inregistrarilor de la CIED si monitoare purtabile este recomandata pentru toti supravietuitorii SCA.

La supravietuitorii SCA, sunt recomandate ECG repetate cu 12 derivatii in timpul ritmului stabil (inclusiv derivatii ECG precordiale
nalte), precum si monitorizarea cardiaca continua.

Ecocardiografia este recomandata pentru evaluarea structurii si functiei cardiace la toti supravietuitorii SCA.

Imagistica coronariana si CMR cu LGE sunt recomandate pentru evaluarea structurii si functiei cardiace la toti supravietuitorii SCA
fard o cauzd de baza clara.

Testul blocantului canalelor de sodiu si testarea la efort sunt recomandate la supravietuitorii SCA fara o cauza subiacenta clara.

Clasa?

Nivel®

B
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Recomandari pentru evaluarea victimelor mortii subite
Investigarea SD neasteptata, in special in cazul suspiciunii de boala mostenita, ar trebui sa devind o prioritate de sanatate publica.

Tn cazurile de SD, se recomanda s& se colecteze o descriere detaliata a circumstantelor decesului, a simptomelor anterioare
decesului, a istoricului familial si a revizui dosarele medicale anterioare.

O autopsie cuprinzdtoare este recomandatd, in mod ideal, in toate cazurile de SD neasteptate si intotdeauna la cei sub 50 de ani.

Tn cazurile de MSC, se recomandé pistrarea probelor adecvate pentru extragerea ADN-ului si consultarea unui patolog cardiac
atunci cand se suspecteaza o cauza mostenita sau cauza mortii nu este explicata.

Ecranele toxicologice sunt recomandate in cazurile SD cu cauza incertd a decesului.
Pentru MSC in care cauza este cunoscutd sau suspectata a fi ereditara, se recomanda testarea genetica care vizeaza cauza.

Tn urma SADS, testarea geneticd post-mortem tintitd pentru boala electrici primara este recomandata atunci cand defunctul este
tanar (varsta de 50 de ani) si/sau circumstantele si/sau antecedentele familiale sustin o boald electrica primara.

Tn urma SADS, testarea genetica post-mortem tintitd pentru boala electricd primara este recomandat atunci cand defunctul este
tanar (varsta de 50 de ani) si/sau circumstantele si/sau antecedentele familiale sustin o boald electricd primara.

n cazurile de SD féra autopsie in care se suspecteaza o boald cardiacd mostenits, se recomanda trimiterea rudelor de gradul |
pentru evaluare cardiaca intr-o clinica specializata.

Recomandari pentru evaluarea rudelor decedatilor cu sindromul mortii aritmice subite

Dupa SADS, nu se recomanda testarea genetica post-mortem fard ipoteze, folosind secventierea exomului sau a genomului.

Se recomandd evaluarea familiald a decedentilor SADS:

* pentru rudele de gradul |

* pentru rudele care trebuie sa aiba o mutatie pe baza analizei istoricului familial

* pentru rudele cu simptome suspecte

* cand varsta defunctului este de 50 de ani sau dacd existd alte date circumstantiale sau antecedente familiale care sugereaza o
boald ereditara.

Se recomanda evaluarea familiald a decedentilor SADS pentru a include testarea geneticad atunci cand testarea genetica post-

mortem la un decedat SADS detecteaza o mutatie patogena.

Evaluarea familiald initiald a decedentilor cu SADS este recomandata sa includd antecedentele medicale si efectuarea unui
examen fizic, ECG standard si precordial inalt, ecocardiografie si teste de efort.

Tn familiile SADS fara un diagnostic dupa evaluarea clinici, se recomanda urmarirea copiilor decedati pana la varsta adult.

Tn familiile SADS fara un diagnostic dupa evaluarea clinici, urmarirea nu este recomandata pentru adultii asimptomatici care pot fi
externati cu sfaturi de revenire in cazul in care dezvolta simptome sau daca istoricul familial se modifica.

Recomandari pentru tratamentul starilor reversibile
Se recomanda retragerea agentilor infractori ori de cate ori se suspecteaza VA indusa de medicamente.

Investigarea cauzelor reversibile (de exemplu, dezechilibre electrolitice, ischemie, hipoxemie, febra)? este recomandata la pacientii
cu AV.

Recomandari pentru tratamentul acut al tahicardiei ventriculare sustinute si al furtunii electrice

Cardioversia DC este recomandata ca tratament de prima linie pentru pacientii cu SMVT netolerata hemodinamic.

Cardioversia DC este recomandatad ca tratament de prima linie pentru pacientii care prezintd SMVT tolerat, cu conditia ca riscul de
anestezie/sedare s fie scazut.

La pacientii care prezintd o TV idiopatica tolerata hemodinamic, se recomanda tratamentul cu beta-blocant intravenos (RVOT TV)
sau verapamil (TV fasciculara).

Verapamilul intravenos nu este recomandat in tahicardia cu complex QRS larg cu mecanism necunoscut.

Sedarea usoara pana la moderata este recomandata la pacientii cu furtuna electrica pentru a atenua suferinta psihologica si pentru
a reduce tonusul simpatic.

Terapia antiaritmica cu beta-blocante (de preferinta neselectiva) in asociere cu amiodarona intravenoasa este recomandata la
pacientii cu SHD si furtuna electricd, daca nu este contraindicata.
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La pacientii cu TdP se recomandd administrarea intravenoasa de magneziu cu suplimentarea cu potasiu.

C
Izoproterenolul sau stimularea transvenoasa pentru cresterea frecventei cardiace este recomandata la pacientii cu sindrom LQT
dobandit si TdP recurent, in ciuda corectarii conditiilor precipitante si a magneziului. C
Ablatia cu cateter este recomandata la pacientii care prezinta TV neincetatd sau furtuna electrica din cauza SMVT refractara la AAD.

B
Recomandadri pentru tratamentul medicamentos al insuficientei cardiace
Tratamentul medical optim, inclusiv ACE-I/ARB/ARNIs, MRA, beta-blocante si inhibitori ai SGLT2 este indicat la toti pacientii cu
insuficientd cardiacd cu EF redusa
Recomandari pentru implantarea ICD (aspecte generale)
Implantarea unui ICD este recomandata numai la pacientii care au o supravietuire mai mare de 1 an. C
Nu se recomanda implantarea unui ICD la pacientii cu VA incesante pana cand VA nu este controlata. C

Recomandari pentru preventia secundard a mortii subite cardiace

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu FV documentatd sau TV netoleratd hemodinamic in absenta cauzelor
reversibile.

Recomandari pentru optimizarea terapiei de resincronizare cardiaca la ICD
Atunci cand este indicat un ICD, se recomanda sa se evalueze daca pacientul ar putea beneficia de defibrilator CRT.

Recomandari pentru optimizarea programarii dispozitivelor
Optimizarea programarii ICD este indicata pentru a evita terapiile inadecvate si inutile si pentru a reduce mortalitatea.

La pacientii cu ICD uni sau bicamerale fara indicatii de stimulare a bradicardiei, se recomanda reducerea la minimum a stimularii
ventriculare.
Este indicata programarea setarilor de detectie prelungita (criterii de durata de cel putin 6-12 s sau 30 de intervale).
Se recomanda programarea celei mai lente limita a zonei de terapie a tahicardiei 2188 b.p.m. la pacientii cu ICD de preventie
primara.
La pacientii cu SHD, se recomanda programarea a cel putin o terapie ATP in toate zonele de tahiaritmii.
Se recomanda programarea algoritmilor pentru discriminarea SVT vs. VT pentru tahicardii cu rate de pana la 230 b.p.m.
Se recomanda activarea alertelor de eroare a derivatiilor
Se recomanda monitorizarea de la distanta pentru a reduce incidenta socurilor necorespunzdtoare.

Programarea ATP tip burst ca prima incercare este recomandata in comparatie cu ATP tip ramp.

Pentru S-ICD, se recomanda o configuratie dubla a zonei de detectare cu activarea algoritmului de discriminare in zona de soc
conditionat inferior.

Recomandadri pentru tratamentul concomitent pentru evitarea terapiei inadecvate cu defibrilator cardioverter implantabil

Ablatia cu cateter este recomandata pentru pacientii cu ICD cu SVT recurentd care determina terapii ICD inadecvate.

Tratamentul farmacologic sau ablatia cu cateter este recomandata la pacientii cu terapii ICD inadecvate legate de FA, in ciuda
programarii ICD optime.

Recomandare pentru managementul psihosocial dupa implantarea unui defibrilator cardioverter implantabil

Evaluarea starii psihologice si tratamentul suferintei sunt recomandate la pacientii cu ICD.

Comunicarea dintre pacient si medic/profesional din domeniul sdnatatii este recomandata pentru a aborda preocuparile legate de

ICD si pentru a discuta problemele legate de calitatea vietii inainte de implantarea ICD si in timpul progresiei bolii. C

(@]
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Recomandari pentru prevenirea complicatiilor defibrilatorului implantabil

ICD unicameral este recomandat fata de ICD bicameral la pacientii cu preventie primara fara indicatie curentd pentru stimularea |
atriala sau AV secventiala din cauza unui risc mai scazut de complicatii legate de dispozitiv.

Recomandari pentru problemele legate de sfarsitul vietii la purtatorii de defibrilatoare implantabile
Discutia informata cu pacientul si familia despre optiunile de dezactivare a ICD si luarea deciziilor in comun este indicata inainte

de implantare si in cazul deteriordrii semnificative a starii de sanatate. I c
Recomandadri pentru tratamentul aritmiei ventriculare in sindromul coronarian acut si vasospasmul

Tratamentul intravenos cu beta-blocante este indicat la pacientii cu PVT/FV recurent in timpul STEMI, cu exceptia cazului in care I B
este contraindicat.

Tratamentul profilactic cu AAD (altele decat beta-blocante) nu este recomandat in SCA. - B
Recomandari pentru stratificarea riscului si tratamentul aritmiei ventriculare precoce dupa infarctul miocardic

Evaluarea precoce (inainte de externare) a FEVS este recomandata la toti pacientii cu IM acut. I B
La pacientii cu FEVS nainte de externare <40%, se recomanda reevaluarea FEVS la 6-12 saptamani dupa IM pentru a evalua | C

nevoia potentiala de implantare a ICD de preventie primara.

Recomandari pentru stratificarea riscului, prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare n boala coronariana cronica
La pacientii cu sincopa si STEMI anterior, PES este indicatd atunci cand sincopa ramane inexplicabila dupa evaluarea neinvaziva.

Terapia ICD este recomandata la pacientii cu CAD, insuficienta cardiaca simptomatica (clasa II-Ill NYHA) si FEVS <35%, in ciuda >3
luni de OMT.

La pacientii cu CAD, tratamentul profilactic cu AAD, altele decat beta-blocante, nu este recomandat.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii fara ischemie in curs cu FV documentata sau TV netolerata hemodinamic, care
apare mai tarziu de 48 de ore dupa IM.

La pacientii cu CAD si socuri recurente, simptomatice, SMVT sau ICD pentru SMVT, in ciuda terapiei cronice cu amiodarona,
ablatia cu cateter este recomandatad in detrimentul terapiei AAD in crestere.

Recomandari pentru prevenirea mortii subite cardiace la pacientii cu anomalii coronariene
Imagistica de stres cardiac in timpul efortului fizic este recomandata in plus fata de testul de efort cardiopulmonar la pacientii cu
origine aorticd anormald a unei artere coronare cu curs interarterial pentru a confirma/exclude ischemia miocardica.

Imagistica de stres cardiac in timpul exercitiului fizic este recomandata in plus fata de testul de efort cardiopulmonar dupa
interventie chirurgicald la pacientii cu origine aorticd anormala a unei artere coronare cu antecedente de CA avortat.

Se recomanda interventia chirurgicala la pacientii cu origine aortica anormala a unei artere coronare cu CA, sincopa suspectatd a
fi datoratd AV sau angina pectorald cand au fost excluse alte cauze.

Recomandari pentru managementul pacientilor cu complexe ventriculare idiopatice premature/tahicardie ventriculara

Evaluarea regulata a functiei ventriculare a pacientilor cu sarcina de PVC >10% si functie ventriculara normala este indicata.

Ablatia cu cateter ca tratament de prima linie este recomandata pentru VT/PVC idiopatice simptomatice din RVOT sau fasciculele
stangi.c

Beta-blocantele sau CCB non-dihidropiriding sunt indicate la pacientii simptomatici cu TV/PVC idiopatice de alta origine decat
RVOT sau fasciculele stangi.

Ablatia cu cateter nu este recomandata la copii cu varsta de <5 ani sau <10 kg, cu exceptia cazului in care terapia medicala
anterioara esueaza sau cand TV nu este tolerata hemodinamic.

Verapamilul nu este recomandat copiilor cu varsta de <1 an cu PVC/VT, in special dacd au semne de insuficienta cardiaca sau
utilizarea concomitenta a altor AAD.

|

|

|
Amiodarona ca tratament de prima3 linie nu este recomandata la pacientii cu TV/PVC idiopatice. -

Recomandari pentru managementul pacientilor cu cardiomiopatie prematura indusa de complex ventricular sau agravata

La pacientii cu cardiomiopatie suspectata a fi cauzata de PVC frecvente si predominant monomorfe, se recomanda ablatia cu
cateter.
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Recomandari pentru stratificarea riscului, prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in cardiomiopatia

dilatativd/cardiomiopatia hipokinetica non-dilatata
Testarea genetica (incluzand cel putin genele LMNA, PLN, RBM20 si FLNC) este recomandata la pacientii cu DCM/HNDCM si intarziere a
conducerii AV la <50 de ani sau care au antecedente familiale de DCM/HNDCM sau SCD la rude de gradul intdi (la varsta de <50 de ani).

Participarea la exercitii de mare intensitate, inclusiv sporturi de competitie, nu este recomandata persoanelor cu DCM/HNDCM si o

mutatie LMNA. I

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu DCM/HNDCM, care supravietuiesc SCA din cauza TV/FV sau suferd de SMVT
netolerata hemodinamic.

La o rudd de gradul intai a unui pacient cu DCM/HNDCM, se recomanda un ECG si o ecocardiograma daca:
e pacientul index a fost diagnosticat cu varsta de 50 de ani sau are caracteristici clinice care sugereaza o cauza mostenita sau |
e exista antecedente familiale de DCM/HNDCM sau SD prematur neasteptat.

Recomandari pentru diagnostic, stratificarea riscului, prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in
cardiomiopatia ventriculara dreapta aritmogena

La pacientii cu un diagnostic suspect sau cert de ARVC, se recomanda consiliere genetica si testare.
Evitarea exercitiilor de mare intensitate este recomandata la pacientii cu diagnostic cert de ARVC.
Avoidance of high-intensity exercise is recommended in patients with a definite diagnosis of ARVC.
Evitarea exercitiilor de mare intensitate este recomandata la pacientii cu diagnostic cert de ARVC.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu ARVC cu TV sau FV netolerata hemodinamic.

La o rudd de gradul | a unui pacient cu ARVC, se recomandd ECG si ecocardiograma.

Recomandari pentru stratificarea riscului, prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in cardiomiopatia

hipertrofica

CMR cu LGE este recomandata la pacientii cu HCM pentru diagnostic.

Consilierea si testarea genetica sunt recomandate la pacientii cu HCM.

Se recomanda ca riscul de MSC pe 5 ani sa fie evaluat la prima evaluare si la intervale de 1-3 ani sau cand exista o modificare a
starii clinice.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu HCM cu TV sau FV netolerata hemodinamic.

La o ruda de gradul | a unui pacient cu HCM, se recomanda ECG si ecocardiograma.

Recomandari pentru stratificarea riscului, prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in bolile neuromusculare

Urmadrirea anuala cu cel putin un ECG cu 12 derivatii este recomandata la pacientii cu distrofii musculare, chiar si in faza ascunsa
a bolii.

Se recomanda ca pacientii cu tulburdri neuromusculare care au VA sau disfunctie ventriculara sa fie tratati in acelasi mod pentru
aritmie ca si pacientii fara tulburdri neuromusculare.

Evaluarea electrofiziologica invaziva este recomandata la pacientii cu distrofie miotonica si palpitatii sau sincope sugestive de AV,
TV sau care supravietuiesc unei CA.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu distrofie miotonicd si SMVT sau CA avortatd care nu este cauzata de BBR-VT.

La pacientii cu distrofie miotonica, evaluarea electrofiziologica in serie a conducerii AV si inducerea aritmiei nu este recomandata
fara suspiciunea de aritmie sau progresia tulburarilor de conducere ECG.

La pacientii simptomatici cu BBR-VT se recomanda ablatia cu cateter.

La pacientii cu distrofie miotonica supusi ablatiei pentru BBR-VT, se recomandd implantarea stimulatorului cardiac/ICD.

C

C

Continued

€20z Yore L¢ uoisanb Aq ££9G/99//66€/01/C /2101 e/lueayina/woo dnoolwapede//:sdiy wolj pspeojumoq


HP
Line


2022 Ghidul ESC de management al aritmiilor ventriculare si de preventie a mortii subite cardiace

Recomandari pentru prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in miocardita

Tn miocardita acuta confirmata sau suspectata clinic, se recomanda ca pacientii care prezintd AV care pune viata in pericol s3 fie
indrumati catre un centru specializat.

La pacientii cu SMVT netolerata hemodinamic care apare in faza cronicd a miocarditei, se recomanda implantarea ICD.

@

Recomandari pentru stratificarea riscului, prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in sarcoidoza cardiaca

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu sarcoidoza cardiaca care au o FEVS <35%.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu sarcoidoza cardiaca care (a) au TV sustinutda documentata sau (2) CA resuscitat.

Recomandari pentru prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in boala valvulara cardiaca
PES cu ablatie cu cateter standby este recomandata la pacientii cu boala valvulara aortica si SMVT pentru identificarea si ablatia
BBR-VT, mai ales dacd apare in urma unei interventii valvulare.

La pacientii cu boala valvulara si disfunctie persistentd a VS dupa corectia chirurgicala (daca este posibil) se recomanda ca
implantarea ICD pentru prevenirea primara sa urmeze recomandarile DCM/HNDCM.

Recomandari pentru prevenirea mortii subite cardiace si tratamentul aritmiei ventriculare in bolile cardiace congenitale
La adultii cu CHD cu fiziologie biventriculara si ventricul sistemic stang care prezinta insuficientd cardiacd simptomatica (NYHA I1/I11)

si FE £35% in ciuda 23 luni de OMT, este indicata implantarea ICD.

La pacientii cu CHD care prezinta AV sustinute, se recomanda evaluarea anomaliilor anatomice reziduale sau noi.

La pacientii cu CHD cu TV netoleratd/CA resuscitat din cauza FV, implantarea ICD este indicata dupa excluderea cauzelor
reversibile.

La pacientii cu TOF reparat care prezinta SMVT sau terapie ICD adecvata, recurenta, simptomatica pentru SMVT, se recomanda

ablatia cu cateter efectuata in centre specializate.

Recomandari pentru managementul pacientilor cu fibrilatie ventriculara idiopatica

Se recomanda ca FV idiopatica sa fie diagnosticata la un supravietuitor de SCA, de preferinta cu documentarea FV, dupa
excluderea unei etiologii structurale, canalopatie, metabolice sau toxicologice subiacente.

Implantarea ICD este recomandata in FV idiopatica

Recomandadri pentru managementul pacientilor cu sindrom QT lung

Se recomanda ca LQTS sa fie diagnosticat fie cu QTc 2 480 ms in ECG repetate cu 12 derivatii, cu sau fara simptome, fie cu
scorul de diagnostic LQTS >3.

La pacientii cu sindrom QT lung diagnosticat clinic, se recomanda testarea genetica si consilierea genetica.

Se recomanda ca LQTS sa fie diagnosticat in prezenta unei mutatii patogene, indiferent de durata QT.

Testarea diagnostica de rutina cu provocare cu epinefrind nu este recomandata in LQTS.

Urmdtoarele sunt recomandate in LQTS:

e Evitati medicamentele care prelungesc intervalul QT.(f)
o Evitati si corectati anomaliile electrolitice.

o Evitati declansatorii specifici genotipului pentru aritmii.

Beta-blocantele, in mod ideal beta-blocantele neselective (nadolol sau propranolol), sunt recomandate la pacientii cu LQTS cu
prelungire documentata a intervalului QT, pentru a reduce riscul de evenimente aritmice.

Mexiletina este indicata la pacientii cu LQT3 cu interval QT prelungit.

Implantarea ICD in plus fatd de beta-blocante este recomandata la pacientii cu LQTS cu CA.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu LQTS care sunt simptomatici in timp ce primesc beta-blocante si terapii
specifice genotipului.
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LCSD este indicat la pacientii cu LQTS simptomatic cand: (a) terapia cu ICD este contraindicata sau refuzata; (b) pacientul urmeaza
beta-blocante si terapii specifice genotipului cu un ICD si sufera de socuri multiple sau sincope din cauza VA.

Studiul electrofiziologic invaziv nu este recomandat in LQTS.

Recomandari pentru managementul pacientilor cu sindrom Andersen-Tawil

Testarea geneticd este recomandatd la pacientii cu suspiciune de sindrom Andersen-Tawil.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu sindrom Andersen-Tawil dupa AC avortat netolerat TV sustinuta.

Recomandari pentru managementul pacientilor cu sindrom Brugada

Se recomanda ca BrS sa fie diagnosticat la pacientii fara alta boala cardiacd si cu un model ECG Brugada spontan de tip 1.

Se recomanda ca BrS sa fie diagnosticat la pacientii fard alta boala cardiaca care au supravietuit unei CA din cauza FV sau PVT si
prezintd un ECG Brugada de tip 1 indus de provocarea cu blocant al canalelor de sodiu sau in timpul febrei.

Testarea geneticd a genei SCN5A este recomandatd pentru probantii cu BrS.

Testul de blocare a canalelor de sodiu nu este recomandat la pacientii cu model Brugada anterioara de tip I.

Urmadtoarele sunt recomandate la toti pacientii cu BrS:

(a) Evitarea medicamentelor care pot induce supradenivelarea segmentului ST in derivatiile precordiale drepte
(http://www.brugadadrugs.org). (b) Evitarea cocainei, canabisului si a consumului excesiv de alcool.

(c) Tratamentul febrei cu medicamente antipiretice.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu BrS care:
(a) sunt supravietuitori ai unei CA avortate si/sau
(b) Au documentat TV sustinuta spontana.

Ablatia cu cateter la pacientii asimptomatici cu BrS nu este recomandata.

Recomandari pentru managementul pacientilor cu model/sindrom de repolarizare precoce
Se recomanda ca ERP sa fie diagnosticat ca elevatie a punctului J de 21 mm in doua derivatii ECG inferioare si/sau laterale

adiacente.
Se recomanda ca ERS sa fie diagnosticat la un pacient resuscitat din FV/PVT inexplicabil in prezenta ERP.
Evaluarea clinica nu este recomandata in mod obisnuit la subiectii asimptomatici cu ERP.

Implantarea ICD este recomandata la pacientii cu diagnostic de ERS care au supravietuit unei CA.

Implantarea ICD nu este recomandata la pacientii asimptomatici cu un ERP izolat.

Recomandari pentru managementul pacientilor cu tahicardie ventriculara polimorfa catecolaminergica

Se recomanda ca CPVT sa fie diagnosticata in prezenta unei inimi structural normala, ECG normal si bidirectionala sau
PVT indusa de efort sau emotie.

Se recomanda ca CPVT sa fie diagnosticat la pacientii care sunt purtdtori ai unei mutatii a genelor cauzatoare de boli.
Testarea geneticd si consilierea genetica sunt indicate la pacientii cu suspiciune clinica sau diagnostic clinic de CPVT.

Evitarea sporturilor de competitie, a exercitiilor fizice intense si a expunerii la medii stresante este recomandata la toti pacientii cu
CPVT.

Beta-blocantele, in mod ideal neselective (nadolol sau propranolol), sunt recomandate la toti pacientii cu diagnostic clinic de CPVT.

Implantarea ICD combinata cu beta-blocante si flecainida este recomandata la pacientii cu CPVT dupa CA avortat.

PES nu este recomandat pentru stratificarea riscului de MSC.

C
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Continued
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Recomandari pentru managementul pacientilor cu sindrom QT scurt

Se recomandi ca SQTS si fie diagnosticat in prezenta unui QTc <360 ms si a unuia sau mai multor dintre urmatoarele: (a) o mutatie

| C
patogend, (b) un istoric familial de SQTS, (c) supravietuire dintr-un episod TV/FV in absenta bolilor de inima.
Testarea geneticd este indicatd la pacientii diagnosticati cu SQTS. I c
Implantarea |CD este recomandati la pacientii cu diagnostic de SQTS care: (a) sunt supravietuitori ai unei CA avortate si/sau (b) au I C

documentat TV sustinutd spontand.

PES nu este recomandat pentru stratificarea riscului SCD la pacientii cu SQTS. - C

Recomandari pentru prevenirea mortii subite cardiace si gestionarea aritmiei ventriculare in timpul sarcinii

Tn timpul sarcinii, cardioversia electrici este recomandati pentru TV sustinuti. I C
Dacd implantarea ICD este indicatd in timpul sarcinii, se recomandad implantarea cu protectie optimd impotriva radiatiilor. I C

Continuarea beta-blocantelor este recomandati in timpul sarcinii si postpartum la pacientele cu LQTS sau CPVT. I

C
Recomandari pentru stratificarea riscului si prevenirea mortii subite cardiace la sportivi
La sportivii cu istoric medical pozitiv, examen fizic anormal sau modificari ECG, se recomanda investigatii suplimentare, inclusiv I C
ecocardiografie si/sau CMR pentru a confirma (sau exclude) o boald de bazi.
Se recomanda ca sportivii diagnosticati cu o boald cardiovasculard asociatd cu MSC si fie gestionati conform ghidurilor actuale de I C
eligbilitate pentru sport.
Se recomandi ca personalul de la unititile sportive si fie instruit Tn RCP si in utilizarea DEA. I C

AAD, anti-arrhythmic drug; ACE:|, angotensin-converting-enzyme inhibitor; AED, automated externd defibrillator; ARB, angotensin receptor blockers; ARNIs, angotensin receptor
neprilysin inhibitor; ARVC, arrhythmogenic ricght ventricular cardiomyopathy; ATP, anti-tachycardia pacing; AV, atrioventricular; BBR-VT, bundle branch re-entry;
BrS Brugada syndrome; CA, cardiac arrest; CAD, coronary artery disease; CCB, cacium channel blocker; CHD, congenita heart disease; CIED, cardiac implantable electronic
devices; CMR, cardiac magnetic resonance; CPR, cardiopulmonary resuscitation; CPVT, catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia; CRT, cardiac resynchronization
therapy; DC, direct current; DCM, dilated cardiomyopathy; ECG, electrocardiogram; EF, ejection fraction; ERP, early repolarization pattern; ERS early repolarization syndrome;
HCM, hypertrophic cardiomyopathy; HNDCM, hypokinetic non-dilated cardiomyopathy; ICD, implantable cardioverter defibrillator; CAD, coronary artery disease; ILR, implantable
loop recorder; LCD, left cardiac sympathetic denervation; LGE, late gadolinium enhancement; LQTS long QT syndrome; LV, left ventricular; LVEF, left ventricular ejection fraction;
MRA, mineraocorticoid receptor antagonist; NSVT, non-sustained ventricular tachycardia; NYHA, New York Heart Association; OHCA, out-of-hospita cardiac arrest; OMT,
optima medica therapy; PES programmed electrica stimulation; PVC, premature ventricular complex; PVT, polymorphic ventricular tachycardia; RVOT, right ventricular outflow
tract; SADS sudden arrhythmic death syndrome; SCA, sudden cardiac arrest; SCD, sudden cardiac death; SD, sudden death; SGLT2, sodium-gucose co-transporter 2; SHD,
structura heart disease; SVIVT, sustained monomorphic ventricular tachycardia; SQT, short QT syndrome; STEMI, ST-elevation myocardid infarction; SVT, supraventricular
tachycardia; VA, ventricular arrhythmia; VF, ventriculer fibrillation; VT, ventricular tachycardia

Class of recommendation.

°Level of evidence.

°Shopping malls, stadiums, public transport stations, casinos.

dLigt not exhaugtive.

eLOEC for VT/PVCs from left fascicles

'http//www crediblemedsorg

9Arrhythmic syncope or haemodynamicaly non-tolerated VA

Association. Aceste QI, impreund cu specificatiile si procesul lor de
dezvoltare, vor fi publicate separat.

| 2. Indicatorii de calitate

Indicatorii de cditate (QI) sunt insrumente care pot fi utilizate pentru a
evalua calitatea ingrijirii, inclusiv aspectele structurale, procesele si

| 3. Date suplimentare
imbun3titirea aderdrii la recomandarile ghidului, prin initiative asociate de Supplementary data is available a European Heart Jburnal online.
imbundtitire a calitatii si evaluarea comparativd a furnizorilor de

rezultatelor este din ce in ce mai recunoscut de citre autoritatile din
domeniul sdndtitji, organizatiile profesionale, platitorii si publicul.(1153)

ESC intelege necesitatea de a mdsura si raporta calitatea si rezultatele
ingrijirii cardiovasculare si a stabilit metode pentru dezvoltarea Ql-urilor
cardiovasculare(1153) In pardel cu scrierea acestui articol. Ghidul de
practica clinicd, a fost initiat un proces de dezvoltare a QI pentru pacientii
cu sau cu risc de aparitie a AV sau MSC, utilizind metodologia ESC si
prin colaborarea cu experti din domeniu si European Heart Rhythm

| 4. Declaratie de disponibilitate
a datelor

No new datawere generated or andysed in support of thisresearch.

| 5. Informatii pentru autori

Author/task force Member Affiliations:
Marta de Riva, Cardiology, Leiden University Medical Centre,
Leiden, Netherlands; Bo Gregers  Winkel, Cardiology,
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