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Cardiomiopatiile reprezint

0 patologie acut &,
subacut t sau cronic t a
miocardului de etiologie
necunoscut t sau

a

neindentificat £ cu atingeri ale

endocardului ki pericardului
care nu se asocliaz t cu
ateroscleroza

e



Cardiomiopatiile

Definite ca grup heterogende
patologii a miocarduluj asociate cu
disfuncld mecani¢. Hsau electrid,
care de obicel, se exprimk prin
hipertrofie sau dilatare ventriculat. H
sunt provocatede o varietatede cauze,
deseorigeneticecarenusea s 0 cagua
ateroscleroza
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Clasificarea CMP-OMS,1984

ACardi omi opati a
ACar di omi opati a
ACar di omi opati a




CMP dilatativt



PRIMARY CARDIOMYOPATHIES
(predominantly involving the heart)

Genetic Mixed* Acquired
HCM — DCM — Inflammatory (myocarditis)
ARVC/D - L Resttictivie | Stress-provoked

(non-hypertrophied (““tako-tsubo’)

LVNC - and non-dilated) — Peripartum

PRKAG2 _ Glycogen _ — Tachycardia-induced
Danon > storage

— Infants of insulin-dependent

Conduction Defects _| diabetic mothers

Mitochondrial myopathies —

Ion Channel Disorders

P e

LQTS Brugada SQTS CVPT Asian
SUNDS Maron B J et al. Circulation
2006:113:1807-1816



Cardiomyopathies

/f\

HCM

DCM

ARVC

RCM

Unclassified

N

Familial/Genetic

/

N

Non-familial/Non-genetic ‘

Unidentified
gene defect

Disease sub-type*

Idiopathic

Disease sub-type*

Elliott P et al. Eur Heart J 2008:29:270-276
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Clasificare

Miocardiale Endomiocardiale
A Noninfiltrative A Depozitare A Fibroza endomiocardialt
- Idiopatict _ Hemocromatoz ¢+ A Hipereosinofilie
_ Familialt. - Boala Fabry A Afectarea carcinoidt
. Sclerodermie A Postradioterapie
. Diabetict A Anthracyclina
A . . A Medicamente care
Infiltrative orecipitt fibro
- Amiloidoza endocardului (serotonina)
- Sarcoidoza

- Boala Gaucher
- Boala Hurler
- Infiltrar e adi poast

CDG

Cardiomiopatiile non-
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Cardiomiopatiile- Morfologie
Dilatativ L Hi per t rRasgtcrki c

Ventriculi +++ - .
PereH I mioca+dul ul+++ +
Atriile + + ++
Dilatarea VCS/VCI + - +++
Efuzie pericdq¥)dict - +
Efuzi e pleur at t - +

CDG

Cardiomiopatiile non-



L

Cardiomiopatilei e val uar e f un
Dilatativ L Hi per t rRasgtcrki c

Di sfunc H e sistolict
Gl obal t +++ + (+)
Regional £ + +4++ (+)
Di sfunc H e did&astol i ¢+ +++
Regurgita™ e +mi tr al &+ +
ReguritaH e t¥¥i cuspi-dt +

CDG

Cardiomiopatiile non-



Lardiomiopatia Lilatatva

este o atingere grayv
caracter:i zat

Udil at ar ea cavitteSilo
U di minuarea contractib
fracSi el de ejecSi e)
U I nstalarea 1 nsuficilen
U apartiwlibur tri |l or de

U decl ankarea tromboemb
CU pronostic rezervat
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U genetict - CMP autosomal dominantt




Etiologia

U Inflamatorie:posti nfecSi oast,
cauzatt de mal adi i s
U met ab orhaladg du éxces de glucogen
Unut r | S deficinda\it ki selenium
Uendocralcndmegal ie, tire

mexidem, diabet zaharat
Ul nfi1 | thea&adcirgymhat ozt er e

theur omusciustarotiie musc
mi opati e mot oc

Ut oXlad kdol, cobalt, coca
Uhemat ol p@ripaktt tromboc
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Cardiomiopati a

Cauze cunoscute a CMD

T o x 1 (adool, doxorubicin)

Abnor marhatabdlicCdi
Inflamatoriisaul nf ec Hi oas e
Neuromusculare / familiare

di |

CDG

Cardiomiopatiile non-ischemice



Conceptul moder P
2 patogeniel G c

U See x p | prio étiologlav i r,al t
virusul dispared updedec| ankeazt
macanismul autoimun

U Virusemia poate a p £ rir®raun organism pe
fond de deficit autoimun

U Sede pi s tpatalagia arterelor de calibru
mic ale inimii, ulterior cu depopularea lor,
drept sechelealel nf e wiiGle e | ;




Patogenia

U Lapaciiecen@MPsedet ect e
anticorpil antimiocardiall, titrul ¢ £ r
corele a zcu gravitatea K durata

maladiel

U S-adovedit tulburareaf unc Si1 e
T-supresorilor
U In bioptat nu se depiste a zsemne

caracteristice miocarditel /




Patogenia

U Are loc sinteza anticorpilor
anti T - limfocite.

U Anticorplil nact | recedoIiL
T - celulelor, tulburand rolul de

reglare kK Imodulare a lor, ceea ce
conduce la activarea B - celulelor
cu hiperproducerea autoanticorpilor
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Cardi omi opat iI-@toldgid at a

DilatareaVSsaubi vent ri cul ar t
Grosimea miocardului: nor matctescut t
Raportul grosimea miocardului / diametrul VS
estesctzut

+ Trombi murali

+ Dilatareat r 1 al Lt

Di sfuwgsc #Ht eHidiicatst ol 1 c L
RegurgiataiHoeentricul art

CDG

Cardiomiopatiile non-



Tabloul-clinic-CMPD

Dispnee

Fatigabilitate = ’, E

- B A ’b e
Pal pitaSiagyg *

Animation Factory

Card | al g | | _ MEMBERS ONLY

Astm cardiac

Ortopnoe

Tuse
Hemoptizie




ACrocanozt
Cianozt di fuzt

TurgescensSa vene

Cardiomegalie

Puls venos pozitiv

Suflu sistolic
Hidrotorax

Edeme

Hepatomegalie




StudiukECG releva

C Hipertrofia VS, uneori VD
C Suprasolicitarea Vs
CTul bur £r | de r
U Ritm sinuzal
UFi bri |l aSi e at
U Bradicardie
U Tahicardie
U Extrasistolil

4
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ECG CMP dilatativ




Semne. radiologice

A Cardiomegalie

A Lipsa taliei inimii

A Majorarea camerilor cordului

A Proieminarea arcului VS

A Rotungirea apexului
ASt azt veénrpdasOni X .-
A Lipsa aortosclerozei

A Diminuarea undelor chimografice







Ecocardlog rafie

Di | at area crdiacet £t S1 | or
Di mi huarea frac$Sieil d
Depistarea trombilor intracardiaci

sau parietali

Hi pochi nezaVd di fuzt
Segmente hipochinetice

hi perchineti ce

Efuzie pericar di al t

Aparatul valvular intact







Alte-cercetar

Vit estele de | abor a
semne al e 1 nfl ama
Vtomografi a comput

V examinare cu radionuclizl
VirezonanSa magnet |
V biopsia miocardului




Cardi omi opatmafologjie | at a

CDG

Cardiomiopatiile non-



CDG

Cardiomiopatiile non-



Caracteristica ti1s

Contrast ar e - seohele aumau mi@gardite suportate

CDG

Cardiomiopatiile non-



Rolul RMN

A Evaluareacua c ur adfeuHec Udi/dinamica
A Diagnosticul di f er e fintHe adrdiomiopatia
di | atiadiiovpddti isccth e mi c Lt
V Paternul deleziunef | br ot i1 ct
V StresRMNcudobut ami nt
A Detectarea patologiei asociate
V  Trombi murali (apexul VS/apendajul AS)
V Regur gimiaHad L

CDG

Cardiomiopatiile non-



Diagnosticul pozitiv.al CMPD

fiind unul de excludere, bazat pe
stabilireadilatt n i car di ace °
funcSi el sistolice v
dupt elil minarea tut u

conduc | a di |l at ar e a
l nsufi clren$Sa contrac

indicilori inflamatori pozitivi




Evol uSi a CMPI

este progres.|
Spre I nsufi cli

cardiact conge

¥




C Emboliile sistemice sau pulmonare - 10%
C Aritmiile, adesea asimptomatice - 45%
CMoartea subitt -12%

SupravesSulrea paciensSi
estedelal-6l uni a&®ddanil




Indicatorii pronosticului nefavorabif

Gradul diI sfufRES0%1 V
Gradul cardiomegaliel

H pochi nezi e gl obalt
IC IV NYHA

VOr sta tOntrt

Sincope

Bloc AV Il

Hiponatriemie

Aritmii ventriculare

;
"
"
"
"
"
"
"
"




O] terapaiice

A Inhibitorii enzimei de conversie
Abeta-b| ocan$Si
ANi t r aSi

A Diuretice

AAnt i agregansi
A Glicozide cardiace
AlmunocorecSi e
AAnt i coagul anSi
A Tansplant cardiac




Jiagnosticul dterenfia

A Miocardita

A Cardiopatiaisc he mi c t
AHTA

A Valvulopatiile/Cardiopatiile
A Cord pulmonar

A Cardiomegalii



Cardiormiopratia
Hipertrofiaca

Este o afec$Si una etologne
necunoscut t, toranmipertofesr |
ventriculart marcat t,
val vul are aortice, <coa
hipertensiunii sistemice.

Hi pertrofi a poate f
sept KI peretele |1 ber
fo asli metrickt, cuprinz
septul ventriculart.

Hipertrofia se poate asocia cu
obstrucS$Si e sistolict v

Vd



Cardi omliopatil a
Alentriculst ng hi pertrofi &
nNn absenHa pat ol ogl ¢

SI St eml ce care pro
APierderea arhitectonicii miofibrilare

V4

'H distorsie
AFrecvent paci
AF o r midstructivt vs

nonobstructivk




Cardi omi opat.l




CMH caracterizata prin:
AHVS asimetrict sau concentrict
ADisfunctie VS predominant diastolict
AEtiologie: muta'H ale genelor care
codifica proteinele sarcomerului

Alncidenta:

0.2% 1 0.5% din popula™ generalt

B>F

/5% din cazuri neobstructivk: HVS

25% din cazuri obstructiva: HVS +
Nstenoza aortica subva



Maladia se poateintalnil a or 1 ce v
predominand intre 30 - 40 ani.

Cauza pricecidedalet mi nt

mi ocar dul ui rt mOne nec
cazur i ea poate fI 0

transmitere aut osomal

Excesul de Ca intracelular al putea avea
drept conseci nSt hipe
excesli vi

@ p




| nci1 de n "Ha

80%-formt familiar

autosom-d omi nant t [
l an™Hurile grele al
20%-f or mt sporadi ck

Troponin |

Troponin C Myosin-binding ——

protein C

light chain

(= 1%}




CMH cu ob

CMH api cal



Morfologie

Miocitele sunt
A Hipertrofiate
A uneori au forme bizare

A aranjamentul este arhaic,
dezorganizat

A nu mt r nmitocondriilor este
majorat







Dezorganizare:
Ucar di omi
Umi of | |
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V Hipertroflas e p taaslitmet r 1 c L
UHipertroffas ubaor di chat i
USubaorti eehmedcul &
UOb st r utracidluie de e | e c SHu
ventricul art

V Hipertrofi e api cal

V Hi pertrof-tengkobal

V £ implicarea VD



Tabloul clinic
Obstr tractiHuiaee ] e @a\fh e
U Sincope
UMoartes ubil t L

V Hipertrofia miocardulul
UDI sfunc H e di
U Ischemie a miocardului

s
V Aritmii ventriculare /
UMoarte subitdtL




Expl or Lr |

ECG rel evdi:

hipertrofia VS
alterarea repolari zt

subdenivelarea ST
Qin V5-V6
aritmii

[l
tahicardie y




Ecocardiografia

este metoda de el ecSi

Ahi pertrofia asi metr |
raportul SIV/PPVS >1.5cm

AregurgitaSia mitrallct
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CMPH apicala
Pacient T.56 ani
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Rolul RMN
A (1) Morfologie
V Extinderea hipertrofiei / clasificare
V Evaluarea masel miocardulul
V Implicarea ventriculului drept
A (2) Func'Hi e
V Eval uarea func ™H el Y
V Evaluarea contracti |
V Obstruc H a tractul ul
VIinsuficienHa mitrallt
A (3) Caracteristica tisu
A (4) Perfuzia miocardului / fluxul arterial
coronarian
A (5)Postt r at ament / exame loe

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



RMN

Hi pertrofia asi
tip subaortic

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice CDG



RMN

Hi pertrofia asi
tip bazal / mediu
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Anatol Cazacu Cardiomiopatiile nonischemice CDG



RMN

Hi pertrofia asi metrict sef
tip global

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice CDG



RMN
Forma apicalt

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



Func H a

A RMc ar d estestAandardul de aur
A Evaluareaf u n cgléhale i
A Evaluareaf u n crébiiorale
A Evaluarea masei miocardului

u EDV; ESV; SV; EF; CO; LV mass

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



-

Time:000 ms

cine LV SAX
ORIGINAL\PRIMARYAMARETRO\DIS2D
' Scout, Short-axis

Cardiomiopatiile non-



A Rel d Hiveer s t
A Grosimea miocardului 'Hi
"ngr oMasiesat ol 1
A Grosimea miocardului  Hi
scurtareac i r cumf er e
A Segmentele hipertrofiate au
funscHsdmonéduwst
A Scurtarea l ongi tu
redust
A Cr e Ht gradwduade torsie

CDG

Cardiomiopatiile non-



Obstructivt VSobdNobmucti vt

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



ObstructivL VSObfNbmucti vi

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



Avaluareav i z uaeolbts t r ULWOHIT signal void
Alowmetria LVOT

Avaluareav i z uaarletg ur g mitraléHi e i
Alowmetria valvei mitrale- este mai sensi
compartiv cu EcoCG

Avaluarea formelor latentedeo b st r uc "Hi e
CDG

Cardiomiopatiile non-



Eval uarea severiti™H |

A LVOT obstruction

|

A velocity cm/s
™




Forme | atente de obst

rest

40 ng/kg + atropine

Courtesy: | Crevits, Belgium

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



Caracteristica ti1 s

A Paternul de contrastare cu gadolinium a miocardului
V  Modifict rfibrotice caracteristice
V Diagnosticdi f er en "Hi al

AMo di f i cfibmotice esunt limitate in aria de
hipertrofie
A Localizate epicardial sau intramural

A Focarele de f i br ocunt substratul aritmiilor
ventriculare maligne

ADi st r i'hiexthiderea focarelor de f i b reste t
factor de prognostic pentru instalareait nsuf I c |
cardiace Hia artimiilor ventriculare maligne

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



CDG

Cardiomiopatiile non-



Examenul radioloqgic e st e pPpuSIl n

Examenul radioizotopicof er £ dat e
hi pertrofi a miocar dul

captare datoritt <cil cat

Bl opsi a e ndoesteanetadadie a |
excepSi e "n CMPH

Angiografia ® s
Coronagrafia /




Evol u$i e compl |

Evol eSta& vari abi | L.
Compl i caSii

Ul nsufilcilenSt
Uderegl £r de
Uendocar dit |
Umoarte subi

Pronostic nefavorabil




Tratament

X betablocante
X antagoni Kt 11
X amiadarona




ATr atamentul compl i c:
ATratamentul chirurgical:
iImplantarea stimulatorului
bicameral

emboli zare septal
miectomie

AProfilaxia mor Si i
reducerea gradientulul

Ami odar ont
* [/ # defibrilator inplantabil




diastola

S|stola _ Dupa _-erventie






