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Cardiomiopatiile reprezinta

o patologie acuta,
subacuta sau cronica a
miocardului de etiologie
necunoscuta sau
heindentificata cu atingeri ale
endocardului si pericardului

care nu se asociaza cu
ateroscleroza



Cardiomiopatiile

Definite ca grup heterogen de
patologii a miocardului, asociate cu
disfunctie mecanica si/sau electrica,
care, de obicel, se exprima prin
hipertrofie sau dilatare ventriculara si
sunt provocate de o varietate de cauze,
deseori genetice care nu se asociaza cu
ateroscleroza.

Circulation 2006: 113:180/-1816



Clasificarea.CMP-OMS, 1984

= Cardiomiopatia Dilatativa
» Cardiomiopatia Hipertrofica
" Cardiomiopatia Restrictiva




CMP restrictiva

CMP hipertrofica

CMP dilatativa



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
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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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Miocardiale
 Noninfiltrative

Idiopatica
Familiala
Hipertrofica
Sclerodermie
Diabetica

* Infiltrative

Amiloidoza
Sarcoidoza

Boala Gaucher
Boala Hurler
Infiltrare adipoasa

Clasificare

Endomiocardiale

Depozitare « Fibroza endomiocardiala
— Hemocromatoza « Hipereosinofilie
— Boala Fabry - Afectarea carcinoida
— Glicogen - Metastatica

« Postradioterapie
« Anthracyclina

 Medicamente care
precipita fibroza
endocardului (serotonina)

CDG

Cardiomiopatiile non-
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Cardiomiopatiile - Morfologie

Dilatativa Hipertrofica Restrictiva

Ventriculi +++ - -
Peretit miocardului + +4+ +
Atriile + + ++
Dilatarea VCS/VCI + - +++
Efuzie pericardica (+) - +
Efuzie pleurala + - +

CDG

Cardiomiopatiile non-



L

Cardiomiopatiile — evaluare functionala

Disfunctie sistolica
Globala
Regionala

Disfunctie diastolica

Regurgitatie mitrala

Reguritatie tricuspida

Dilatativa

+++

++

Hipertrofica Restrictiva
+ (+)
+++ (+)
++ +++
++ +
- +
CDG

Cardiomiopatiile non-



Lardiomiopatia Lilatatva

este o atingere grava a miocardului,
caracterizata prin:
» dilatarea cavitatilor inimii
» diminuarea contractibilitatii (micsorarea
fractiei de ejectie)
» instalarea insuficientei cardiace
» aparitia tulburarilor de ritm
» declansarea tromboemboliilor
Cu pronostic rezervat
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» genetica - CMP autosomal dominanta




Etiologia

> Inflamatorie: postinfectioasa, autoimuna

cauzata de maladii sistemice (LES, SDS)
» metabolica: maladii cu exces de glucogen
» nutritionala: deficit de Vit B1, selenium

» endocrina: acromegalie, tireotoxicoza,
mexidem, diabet zaharat

> infiltrativa: hemocromatozi ereditara

> neuromusculara: distrofie musculara,
miopatie motocondriala

> toxica: alcool, cobalt, cocaini, ciclofosfamida
» hematologica: purpura trombocotopenica




SN X KX

Cardiomiopatia dilatativa

Cauze cunoscute a CMD

Toxica (alcool, doxorubicin)
Abnormalitati metabolice

Inflamatorii sau infectioase
Neuromusculare / familiare

CDG

Cardiomiopatiile non-ischemice



al patogeniel CMP

» Se explica prin etiologia virala,
virusul dispare dupa ce declanseaza
macanismul autoimun

» Virusemia poate aparea intr-un organism pe
fond de deficit autoimun

» Se depisteaza patologia arterelor de calibru
mic ale inimii, ulterior cu depopularea lor,
drept sechele ale infectiel virale




Patogenia

» La pacientii cu CMP se detecteaza
anticorpi antimiocardialli, titrul carora
coreleaza cu gravitatea si durata
maladiel

» S-adovedit tulburarea functiel

T-supresorilor
> In bioptat nu se depisteaza semne

caracteristice miocarditel /




Patogenia

» Are loc sinteza anticorpilor
anti T - [imfocite.

» Anticorpil inactiveaza receptoril
T - celulelor, tulburand rolul de

reglare si modulare a lor, ceea ce
conduce la activarea B - celulelor
cu hiperproducerea autoanticorpilor







Cardiomiopatia dilatativa - patologie

Dilatarea VS sau biventriculara

Grosimea miocardului: normala / crescuta
Raportul grosimea miocardului / diametrul VS
este scazut

+ Trombi murali

+ Dilatare atriala

Disfunctie sistolica si diastolica

Regurgitatie atrioventriculara

CDG

Cardiomiopatiile non-



Tabloul-clinic-CMPD
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Acrocanoza
Cianoza difuza
Turgescenta venelor

Cardiomegalie

Puls venos pozitiv

Suflu sistolic
Hidrotorax
Edeme

Hepatomegalie




StudiukECG releva

d Hipertrofia VS, uneori VD
1 Suprasolicitarea Vs
d Tulburari de ritm:

» Ritm sinuzal

> Fibrilatie atriala

» Bradicardie

» Tahicardie

» Extrasistolil
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ECG CMP dilatativ




Semne. radiologice

Cardiomegalie

Lipsa taliel inimii

Majorarea camerilor cordului
Proieminarea arcului VS
Rotungirea apexului

Staza venoasa in plamani

Lipsa aortosclerozel

Diminuarea undelor chimografice







Ecocardiografie

*+ Dilatarea cavitatilor cardiace

“* Diminuarea fractiei de ejectie

“* Depistarea trombilor intracardiaci
sau parietali

“* Hipochinezia difuza a VS

“* Segmente hipochinetice -
hiperchinetice si achinetice

“* Efuzie pericardiala

“» Aparatul valvular intact







Alte-cercetar

v testele de laborator nu releva
semne ale inflamatiei
v tomografia computerizata

v examinare cu radionuclizi
v’ rezonanta magnetica
v biopsia miocardului




Cardiomiopatia dilatativa - morfologie

CDG

Cardiomiopatiile non-



CDG

Cardiomiopatiile non-



Caracteristica tisulara

Contrastare intramurala - sechele a unei miocardite suportate

CDG

Cardiomiopatiile non-



Rolul RMN

- Evaluarea cu acuratete a functiei VS / dinamica
- Diagnosticul diferential intre cardiomiopatia
dilatativa idiopatica si ischemica
v Paternul de leziune fibrotica
v' Stres RMN cu dobutamina
« Detectarea patologiel asociate
v Trombi murali (apexul VS/ apendajul AS)
v" Regurgitatia mitrala

CDG

Cardiomiopatiile non-



Diagnosticul pozitiv.al CMPD

fiind unul de excludere, bazat pe
stabilirea dilatarii cardiace in prezenta
functieli sistolice ventriculare diminuate
dupa eliminarea tuturor cauzelor ce

conduc la dilatarea cardiaca insotita de
insuficienta contractila, in lipsa
indicilori inflamatori pozitivi




Evolutia CMPD

este progresiva
spre insuficienta

cardiaca congestiva

¥




J Emboliile sistemice sau pulmonare - 10%
d Aritmiile, adesea asimptomatice - 45%
1 Moartea subita -12%

Supravetuirea pacientilor de la instalarea IC
estedela 1- 6 luni panala 6 - 10 ani




Indicatorii pronosticului nefavorabif

Gradul disfunctiei VS FE <30 %
Gradul cardiomegaliel
Hipochinezie globala

IC IV NYHA

Varsta tanara

Sincope

Bloc AV Il

Hiponatriemie

Aritmii ventriculare

>
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O] terapaiice

= [nhibitorii enzimel de conversie
* peta-blocanti
= Nitrafi

= Diuretice

= Antiagreganti

= Glicozide cardiace
* [munocorectie

= Anticoagulanti

= Tansplant cardiac




Jiagnosticul dterenfia

* Miocardita

« Cardiopatia ischemica

* HTA

* Valvulopatiile/Cardiopatiile
 Cord pulmonar
« Cardiomegalil



Cardiormmmopratia
Hipertrofiaca

Este o afectiune a miocardului cu etiologie
necunoscuta, caracterizata prin hipertofie
ventriculara marcata, in lipsa stenozei
valvulare aortice, coarctatiel aortei sau

hipertensiunii sistemice.
Hipertrofia poate fi distribuita relativ egal la

sept si peretele liber al ventriculului sau poate
fi asimetrica, cuprinzand in special
septul ventriculara.
Hipertrofia se poate asocia cu
obstructie sistolica ventriculara



Cardiomiopatia hipertrofica

Ventricul sting hipertrofiat si nedilatat
In absenta patologiei cardiace sau
sistemice care provoaca hipertrofie

» Pierderea arhitectonicii miofibrilare
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si distorsie
* Frecvent pacienti tiner
* Forma obstructiva vs
nonobstructiva




Cardiomiopatia hipertrofica




CMH caracterizata prin:
« HVS asimetrica sau concentrica
* Disfunctie VS predominant diastolica
* Etiologie: mutatii ale genelor care
codifica proteinele sarcomerului

* Incidenta:

0.2% — 0.5% din populatia generala

B>F

/5% din cazuri neobstructiva: HVS

25% din cazuri obstructiva: HVS +
“stenoza aortica subvalvulara”



Maladia se poate intalni la orice varsta
predominand intre 30 - 40 ani.

Cauza principala ce determina hipertrofia
miocardului ramane necunoscuta, la 50%
cazuri ea poate fi o boala genetica cu
transmitere autosomal dominanta.

Excesul de Ca intracelular al putea avea
drept consecinta hipertrofia miocardica
excesiva
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CMH cu obstructie CMH difuza

CMH apicala



Morfologie

Miocitele sunt
= Hipertrofiate
= uneori au forme bizare

= aranjamentul este arhaic,
dezorganizat

= numarul mitocondriilor este
majorat







Dezorganizare:
» cardiomiocitara
> miofibrilara
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v Hipertrofia septala asimetrica
»Hipertrofia subaortica idiopatica
»Subaortica/mediu ventriculara/apicala
»ODbstructie tractului de ejectie sau
ventriculara

v Hipertrofie apicala

v Hipertrofie globala - concentrica

v + implicarea VD



Tabloul clinic
Obstructia tractului de ejectie a VS
» Sincope
»Moarte subita

v Hipertrofia miocardului
» Disfunctie diastolica
»|schemie a miocardulul

s
v' Aritmii ventriculare /
» Moarte subita




Explorari

ECG releva:

hipertrofia VS
alterarea repolarizarii
subdenivelarea ST
Qin V5-V6

aritmii

[l
tahicardie y




Ecocardiografia

este metoda de electie si releva:

* hipertrofia asimetrica a SlV,
raportul SIV/PPVS >1.5cm

* regurgitatia mitrala la Doppler EcoCG
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CMPH apicala
Pacient T.56 ani
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Rolul RMN
(1) Morfologie
v Extinderea hipertrofiei / clasificare
v' Evaluarea masei miocardului
v Implicarea ventriculului drept
(2) Functie
v Evaluarea functiei ventriculare globale
v Evaluarea contractilitatii regionale
v Obstructia tractului de ejectie a VS
v Insuficienta mitrala asociata
(3) Caracteristica tisulara / prognostic
(4) Perfuzia miocardului / fluxul arterial
coronarian

(5) Post-tratament / examen in dinamica eDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



RMN

Hipertrofia asimetrica septala
tip subaortic

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice CDG



RMN

Hipertrofia asimetrica septala
tip bazal / mediu

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile nonischemice CDG



RMN

Hipertrofia asimetrica septala
tip global

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice CDG



RMN
Forma apicala

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



Functia globala

« RM cardiaca este standardul de aur

« Evaluarea functiei globale

« Evaluarea functiei regionale

« Evaluarea masei miocardului
» EDV; ESV; SV; EF; CO; LV mass

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice
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' Scout, Short-axis

Cardiomiopatiile non-



Relatie inversa

 Grosimea miocardului si
ingrosarea lui sistolica

 Grosimea miocardului  si
scurtarea circumferentiala

« Segmentele hipertrofiate au
functie sistolica redusa

* Scurtarea longitudinala
redusa

* Cresterea gradului de torsie

CDG

Cardiomiopatiile non-



Obstructiva vs Non-obstructiva

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



Obstructiva vs Non-obstructiva

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



‘Evaluarea vizuala a obstructiei LVOT - signal void
‘Flowmetria LVOT

‘Evaluarea vizuala a regurgitatiei mitrale
‘Flowmetria valveli mitrale- este mal sensibila
compartiv cu EcoCG

‘Evaluarea formelor latente de obstructie
CDG

Cardiomiopatiile non-



Evaluarea severitatii obstructiei LVOT

 LVOT obstruction

|

» velocity cm/s




Forme latente de obstructie LVOT

rest

40 ng/kg + atropine

Courtesy: | Crevits, Belgium

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



Caracteristica tisulara

« Paternul de contrastare cu gadolinium a miocardului
v' Modificari fibrotice caracteristice
v'  Diagnostic diferential

* Modificarile fibrotice sunt Ilimitate Tn aria de
hipertrofie
 Localizate epicardial sau intramural

 Focarele de fibroza sunt substratul aritmiilor
ventriculare maligne

 Distributia si extinderea focarelor de fibroza este
factor de prognostic pentru instalarea insuficientei
cardiace si a artimiilor ventriculare maligne

CDG

Anatol Cazacu Cardiomiopatiile non-ischemice



CDG

Cardiomiopatiile non-



Examenul radiologic este putin sensibil

Examenul radioizotopic ofera date despre
hipertrofia miocardului si defecte de

captare datorita cicatricelor

Biopsia endomiocardiala este metoda de
exceptie in CMPH

Angiografia ® s
Coronagrafia /




Evolutie, complicatii, pronostic

Evolutia este variabila.

Complicatii

» insuficienta cardiaca congestiva
» dereglari de ritm, aritmii

» endocardita infectioasa

» moarte subita

[l
Pronostic nefavorabil /




Tratament

s betablocante
“+ antagonistii de Ca
s amiadarona




* Tratamentul complicatiilor
* Tratamentul chirurgical:
iImplantarea stimulatorului
bicameral

embolizare septala
miectomie

* Profilaxia mortii subite:
reducerea gradientulul

Amiodarona
* [/ # defibrilator inplantabil




diastola

S|stola _ Dupa _-erventie
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Hypertrophied
septum

Ethanol-induced
infarction



Preoperator Postoperator



Cardiomiopatia.Restrictiva

Afectarea miocardului cu perturbarea umplerii
ventriculare, cu volum normal sau scazut al unui
ventricul sau ambelor ventricule

Functia sistolica, de obicei, ramine normala

In stadiile precoce grosimea miocardului este
normala sau crescuta, 1In dependenta de
etiologie.

Esentiala este disfunctia diastolica, care precipita
in insuficienta cardiaca diastolica (insuficienta
cardiaca restrictiva)

Kushwaha et al. NEJM 1997, 336: 267-275

CDG

Cardiomiopatiile non-



Cardiomiopatie restrictiva
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Etiologia

amiloidoza cardiaca

hemocromatoza

sarcoidoza

radioterapia si chimioterapia

sindromul Loeffler (sindromul
hipereozinofilic) si fibroza endomiocardica
factori geneticl



CMP dilatativa CMP hipertrofica CMP restrictiva



Hemodinamica

diminuarea functiei diastolice si
conservarea unei functii sistolice
satisfacatoare ce se reflecta prin scaderea
brusca a presiunii la inceputul diastolel,

urmata de o ascensiune rapida, apoi
platou pana la contractia ventriculara.
In formele cu interesarea aparatului
valvular se instaleaza regurgitatia




Histologic. Infiltrat de celule inflamatorii




Fibroza
endocardica
incipienta

miocite Infiltrat de
celule
inflamatorii



CMP restrictiva

Hlpertrofla VS
Fibroza apicala
a endocardului




Tabloul clinic

Pacientii dificil tolereaza efortul fizic
prezentand dispnee si fatigabilitate
explicate prin cresterea presiunii venoase
si imposibilitatea majorarii adecvate a
debitului cardiac prin

= tahicardie

= dureri anginoase

= dureri cardiace nespecifice

Aritmii (fibrilatie atriala, extrasistolie
ventriculara)

Sindrom tromboembolic




Cardiomiopatia restrictiva

Dilatarea ambelor atrii

+ trombi in apendaje
Dimesiuni ventriculare
normale

Grosime normala a
miocardului ventricular
Functie sistolica globala
normala sau redusa

Patern restrictiv al disfunctiel
diastolice ventriculare

Cardiomiopatiile non-



Morfologie

 Disfunctie a VD
Presiune jugulara crescuta
« Edeme periferice, ascita

« Disfunctie a VS Functie sistolica normala
« Dispnee
« Edem pulmonar

CDG

Cardiomiopatiile non-



disfunctia diastolica
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Cardiomiopatiile non-



Cardiomiopatia restrictiva

« Este crucial diagnosticul diferential cu pericardita

constrictiva
v' Evaluarea grosimii pericardului
v' Evaluarea functiei ventriculare (sistolica /

diastolica)
v’ Evaluarea paternului de contractilitate a

septulul ventricular

 Diagnosticul patologiei specifice a miocardulul,

prezentata prin patern de disfunctie restrictiva
CDG

Cardiomiopatiile non-



Diagnosticul pozitiv

ECG

Examenul radiologic toracic
Ecocardiografia cu Doppler
Tomografia computerizata
Biopsia

Studiul genetic

>
>
>
>
>
>










Tratament
Tratamentul este simptomatic:
insuficientei cardiace
aritmiilor
tulburarilor de conducere

Evolutie progresiva

Pronostic rezervat



Tratament - menagmentul

» evitarea consumului de alcool deoarece
consumul cronic de alcool pare sa
creasca riscul aparitiel cardiomiopatiei la
unele persoane si sa agraveze
simptomele in cazul pacientilor care au
dezvoltat boala

> ldentificarea cauzelor tratabile
(hemocromatoza, carcinoid)




» Restrictie sodata

Cantitatea de sodiu recomandata -
2 grame / zl.

Alimentele bogate in sodiu trebuie
evitate: chipsuri, covrigi, alune cu sare,
carnea gatita condimentat, branzeturile,

pizza, produsele conservate (nu si cele
congelate), masline si produse
alimentare semipreparate.

Este recomandat consumul de fructe si
legume proaspete sau congelate n
locul celor conservate.




» Evitarea consumului exagerat de
lichide.

Este recomandata cantarirea regulata
sl daca se observa o crestere in
greutate mai mare de 1-1.5 kg pe
parcursul a 2 zile, este necesar
consultul medical de specialitate

(pentru inceperea tratamentulul
diuretic)

Pacientii cu cardiomiopatie restrictiva
trebuie sa evite exercitiul fizic excesiv




Tratament simptomatic

- Diuretice (hidroclortiazida 50 mg/zi,
furosemida 40 mg/zi)

* Vasodilatatoare (izosorbit dinitrat 20-60mg/zi
lisinopril 5mg/zi)

 Anticoagulante inderecte (warfarin 3 mg/zi)

 Glucozide cardiace (digoxina (doze mici),
cu atentie din cauza toxicitatii inalte




Tratament chirurgical

pacemaker cardiac
defibrilator cardioverter implantabil

transplant cardiac
transplant de celule stem




CARDIOMIOPATII
NECLASIFICATE

sunt atectiuni miocardice primitive care

nu se incadreaza in categoriile anterior

definite;

d forme familiare cu substrat genetic,
(non — compactarea VS)

J forme non familiare, dobandite




CARDIOMIOPATIA
ARITMOGENA DE VD

Abnormalitate morfologica si functionala a

VD consecinta a substitutiei miocardului cu tesut
adipos si fibros, cu instabilitate electrica care

precipita aritmii ventriculare si moarte cardiaca
subita.

 Etiologie necunoscuta / des familiala / genetica

* Frecvent pacienti tineri asimptomatici




Pacient de 19 ani cu cardiomiopatie
aritmogena de VD cu substrate anatomice
pentru tahicardie ventriculara




(1) De
(2) De
(3) De

RMN

pistarea infiltrarii adipoase a miocardulul

pistarea inflamatiei si fibrozei miocardului

pistarea ingrosarii sau subtieirii miocardului

(4) Evaluarea functiei ventriculare globale si regionale

CDG

Cardiomiopatiile non-ischemice



Histopatologie

Substitutie adiposa Substitutie fibro-adipoasa
Apex / infundibulum Subtierea peretelu
Absenta fibrozei Dilatare anevrismala
Absenta inflamatiei Infiltrare inflamatorie

“Displazia
Riscul pentru MCS triunghiulara”
este controversat VD tractul de injectie
Apical

VD ftractul de ejectie

CDG
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Cardiomiopatiile non-ischemice



Cauza frecventa a cardiomiopatiei restrictive
Prezinta ingrosarea peretelui miocardului
Contrastare intensa cu gadolinium , de obicel
transmural - aspect de "zebra”

CDG

Cardiomiopatiile non-



Poate fi primara sau secundara (thalassemia)

Prezinta disfunctie diastolica (RCM), care in
stadiile tardive se asociaza cu disfunctia
sistolica

RMN prin secvente speciale (T2*) evaluaza
noninvaziv depozitarea de fier si monitorizeaza
eficacitatea terapiel

CDG

Cardiomiopatiile non-



Hemocromatoza

Signal
Intensity

Normal myocardium
= = Iron overload cardiomyopathy

., o
.....

CDG

Cardiomiopatiile non-



Granulomatoza multisitemica de etiologie necunoscuta.

Studiile morfologice prezinta 0 incidenta a infiltrarii
miocardului pina la 50% (Virmani 1980).

Doar 5% din pacientii cu sarcoidoza cardiaca sunt
simptomatici (Sharma 2003).

Majoritatea pacientilor au experienta unel patologii
subclinice, asimptomatice, cu risc inalt pentru moarte
cardiaca subita, provocata de aritmii ventriculare sau

bloc de conducere (30-65% din cazuri).
CDG
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Cardiomiopatiile non-



Cardiomiopatiile non-



In absenta leziunilor sistemice, diagnosticul
de sarcoidoza a miocardului este dificil.

Sensibilitatea biopsiei este <20%.

Majoritatea metodelor non-invazive nu sunt
Informative.

Multiple studii unicentrice raporteaza
rezultate promitatoare pentru RMN, ca
Instrument Tn diagnosticul precoce si
prognosticul riscului MCS.

CDG

Cardiomiopatiile non-



Markerii pentru moartea
cardiaca subita

Extinderea contrastarii
miocardulul.

+

Dilatarea ventriculara.
Disfunctia ventriculara.

Aritmiile ventriculare.
Smedema 2005

CDG

Cardiomiopatiile non-






