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Figura Central: Diagnéstico e Tratamento da Cardiomiopatia Hipertrofica
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Resumo

A miocardiopatia hipertréfica tem sofrido profundas
alteragbes em sua concepgao com o advento da cardiogenémica
e o aumento do conhecimento em termos da estrutura
sarcomérica e das mutagdes que levam a hipertrofia do
cardiomiécito. Abordamos neste artigo de revisao, o estado da
arte em termos de diagnéstico, contemplando as cardiopatias
genéticas responsaveis pelos diagnésticos diferenciais da
miocardiopatia hipertréfica, conhecidas como fenocépias,
grande desafio da pratica clinica. Ademais, levantaremos as
evidéncias atuais que guiam o tratamento.
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Introducao

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é a mais prevalente
miocardiopatia genética, com prevaléncia estimada em 1:500
nascidos vivos. Tem aspecto heterogéneo em suas manifestagoes
clinicas, possivelmente devido a penetrancia génica muito
variavel, o que implica em grande desafio, em termos de
diagnéstico e tratamento, dado que o acometimento miocardico
perpassa todas as faixas etdrias, desde a crianga em tenra idade
até a populagdo idosa." O conhecimento sobre a patologia
tem crescido em termos de técnicas diagnésticas especificas
e no conhecimento genético e molecular, com surgimento
de tratamentos promissores capazes de alterar o curso clinico
da doenga, o que exige dos profissionais atualizacio, espirito
cientifico e multidiscilinaridade, para que este avanco técnico se
traduza em melhoria dos cuidados com o paciente.>?

Este artigo de revisdao aborda aspectos especificos de
diagnostico e tratamento da CMH a luz do conhecimento
cientifico mais recente.

O diagnéstico da CMH é baseado em exames de imagem,
com identificagdo de aumento da espessura miocérdica
em qualquer dos segmentos estudados = 15 mm, que nao
seja explicado por doengas infiltrativas, como a amiloidose
cardiaca; por alteragbes hemodinamicas, como as causadas
pela hipertensao e a doenca renal crénica; ou por doencas
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cardiacas como a valvopatia adrtica, condigoes capazes de
causar hipertrofia secundaria do musculo cardiaco. Podem
ser utilizados para este fim o ecocardiograma, a ressonancia
magnética cardiaca (RMC) e a tomografia computadorizada.*

Em caso de pessoas que sao familiares de um caso confirmado
de CMH ou em caso de mutagao patogénica identificada,
mesmo com hipertrofias menores, com espessura = 13 mm, sdo
diagndsticas, excluindo-se outras condigdes patolégicas comuns.

Em criangas, o diagnéstico é mais dificil, sendo realizado
a partir de aumento da espessura correspondente a mais do
que 2 desvios-padroes da média populacional para a idade.’

No sentido estrito, a doenca decorre da alteragao estrutural
de proteinas sarcoméricas restritas ao musculo cardiaco,
podendo ser caracterizada geneticamente com mutacoes
reconhecidamente patolégicas ou suspeitas. Em alguns casos,
a mutagao nao é identificada.

Vale salientar que dentro desse cendrio de doencas que
cursam com hipertrofia miocérdica, hd ainda fenocépias da
CMH sarcomérica, que incluem as doengas de depésito, como
a doencga de Anderson-Fabry e doenca de Pompe; doencas
infiltrativas, como a amiloidose; doengas mitocondriais, como
MELAS; doencas sindromicas, como Noonan e Danon; e
doencas neuromusculares como a ataxia de Friedreich.® Dessa
forma, a avaliagao inicial do paciente com suspeita de CMH
demanda, além da realizagao do eletrocardiograma (ECC), a
execucdo de exames de imagem como o ecocardiograma e
a RMC para identificar as alteragoes estruturais e funcionais
cardiacas que caracterizem o diagndstico.

Eletrocardiograma

O ECG é com frequéncia o primeiro exame de imagem
cardioldgico que levanta a suspeita da CMH. S3o descritas

vérias alteragdes do ECG nos portadores de CMH, dentre as
quais destacam-se a sobrecarga ventricular esquerda, alteragao
de repolarizagdo ventricular, arritmias e anormalidades de
condugao que podem estar presentes na avaliagao inicial
mesmo antes de a hipertrofia ventricular esquerda ser evidente
nos métodos de imagem.” Porém, entre 5% e 10% dos
individuos com CMH podem apresentar eletrocardiograma
normal® (Figura 1).

O uso do Holter de 24 horas desempenha importante
papel na estratificagao de risco dos pacientes com CMH.
Episodios de taquicardia ventricular nao sustentada (TVNS)
podem identificar pacientes com risco para a ocorréncia de
morte stbita. Orienta-se realizar o Holter de 24 horas a cada
1 a2 anos em pacientes que ndo possuem cardiodesfibrilador
implantavel (CDI).* Além disso, o Holter de 24 horas pode
rastrear a presenca de fibrilagao atrial, a qual estd associada a
eventos adversos como o acidente vascular cerebral.

Ecocardiografia

A ecocardiografia é método diagndstico por imagem nao
invasivo com extensa capacidade diagnéstica em pacientes
com CMH.? O exame demonstra as alteragbes estruturais e
funcionais da doenca, incluindo o aumento de espessura
de paredes ventriculares, o aumento de &trios secundario
a sobrecarga de pressdo, a presenca e grau do gradiente
obstrutivo de via de saida do ventriculo esquerdo (VSVE), e a
analise de funcao diastélica e sistélica ventriculares (Figura 2).
Com a ecocardiografia bidimensional, mesmo transtoracica,
o ponto exato de obstrugao ao fluxo em VSVE pode ser
determinado, o que serd de suma importancia quando houver
necessidade de planejamento de terapia de reducao septal
(Figura 3). Imagens em movimento podem demonstrar a
movimentagdo anormal de valva mitral em diregdo ao septo
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Figura 1 - Tragado de eletrocardiograma de paciente com cardiomiopatia hipertrofica forma apical. Observa-se aumento da amplitude do QRS, denotando
sobrecarga ventricular esquerda e ondas T negativas e profundas em parede septal e lateral, caracteristicas dessa forma de cardiomiopatia hipertrofica.
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Figura 2 - Fendtipos de cardiomiopatia hipertrofica de padréo septal assimétrico (A), médio apical (B) e apical (C, seta amarela). Imagens do gradiente obstrutivo
em via de saida de ventriculo esquerdo (D), de alguns pardmetros de disfungdo diastélica do ventriculo esquerdo alterada, tais quais o aumento do volume
atrial (E), e de presséo sistolica pulmonar demonstrada pela velocidade de regurgitagéo tricuspide (F).

Figura 3 - Escolha da septal a ser alcoolizada com base na perfuséo por contraste ecocardiografico. Em A, a segunda septal foi isolada (seta amarela) e perfundida
com contraste ecocardiogréfico, o qual marcou a regido média do septo interventricular (seta vermelha), incluindo a banda moderadora do ventriculo direito
e parte da parede livre do ventriculo direito. Em C, a primeira septal foi isolada (seta amarela) e perfundida com contraste, o qual marcou a regido mais alta
do septo interventricular (seta vermelha), correlacionada com o ponto de obstrugdo de via de saida do ventriculo esquerdo. O paciente foi entdo submetido a
alcoolizagdo da primeira septal.
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interventricular e seu aparato subvalvar, secundaria ao efeito
Venturi de aceleracio em VSVE, chamado de movimento
sistélico anterior de valva mitral, que contribui diretamente
para o mecanismo obstrutivo da doenca.

Em alguns pacientes com CMH, o uso de contrastagao
cavitaria com contraste ecocardiografico de microbolhas
é recomendado para caracterizar a hipertrofia miocdrdica
em determinados segmentos miocardicos com maior
detalhamento. A andlise de contraste também pode melhorar
a acurdcia diagndstica para os aneurismas apicais que podem
acompanhar a doenca.’

A ecocardiografia é ainda capaz de caracterizar a
morfologia e fungdo de valva mitral e de seu aparato
subvalvar, frequentemente comprometidos por displasia
nesta doenga.” O apoio de ecocardiografia tridimensional
também pode melhorar o diagnéstico de displasias mitrais
associadas a CMH.

O exame ecocardiografico pode ainda ser realizado
sob manobras provocativas para desmascarar gradientes
obstrutivos em VSVE. As modalidades de provocagao sao
diversas, incluindo a realizagao de manobra de Valsalva,
a posicao ortostatica durante exame, ou ainda testes sob
esforco fisico (bicicleta ou esteira),' todos eles com foco na
medida do gradiente em VSVE. Testes sob uso de dobutamina
ndo sao adequados, dados seus efeitos hemodinamicos de
vasodilatagao nas doses iniciais e intensa taquicardia. Assim,
em pacientes sintométicos por dispneia aos esforgos, quando
nao ha demonstragdo de gradiente obstrutivo em repouso,
sugere-se a realizagdo de manobras provocativas, sendo a
manobra de Valsalva a de exequibilidade imediata.* Quando a
manobra de Valsalva ndo desmascarar a obstrucao, sugere-se
exame sob estresse fisico.

Aanalise de funcao sistélica ventricular pela ecocardiografia
em casos de CMH demonstra, tipicamente, a fracao de ejegao
do ventriculo esquerdo (FEVE) preservada ou superestimada.
O acompanhamento da FEVE ao longo da evolugao da doenca
também é importante, e casos de bom prognéstico evoluem
com manutengdo de funcao sistélica, enquanto que, em
alguns casos, quedas precoces de FEVE podem estar associadas
a mudanca de fenétipo para o padréao dilatado, o que, por sua
vez, deve sugerir diagnésticos diferenciais com outras doengas
classificadas como fenocépias de CMH.

A andlise de deformagdo miocdrdica (strain) pode ser
ferramenta de apoio em diagnésticos diferenciais de CMH
com situagdes como hipertrofias relacionadas ao coragao de
atleta ou mesmo a cardiomiopatia hipertensiva.”'" Disfungoes
diastdlicas de grau moderado a avangado em casos de CMH
sao frequentes e tem papel prognoéstico significativo na CMH.

A ecocardiografia também é utilizada como ferramenta
essencial no acompanhamento de terapias de redugao septal,
tais quais a miectomia cirdrgica,'” a alcoolizagdo ou terapias
ablativas por radiofrequéncia.’> O uso da ecocardiografia
com contraste de perfusao miocardica permite que se
evidencie qual é o exato territério de irrigacao das artérias
coronarianas septais disponiveis para a alcoolizagdo."
Durante procedimento de angiografia coronariana, um
pequeno volume de contraste ecocardiogréfico, composto por
microbolhas estaveis de perfusdao miocdrdica, é injetado em

cada coronaria septal de interesse e, assim, a regido miocardica
de perfusao septal é identificada (Figura 2). Isso permite
que a melhor corondria septal seja escolhida, baseando-se
no ponto de obstrucdo em VSVE. Permite ainda que seja
evitada a alcoolizagao de septais responsaveis pela irrigagao
de regides mais mediais no septo e que possam abranger a
banda moderadora do ventriculo direito ou ainda a parede
livre do ventriculo direito. A perda dessa regiao pode cursar
com bloqueio do ramo direito, complicagdo comum no
p6s procedimento de alcoolizagdo septal,'® a qual pode ser
evitada em alguns casos quando se tem a escolha da anatomia
coronariana guiada pelo contraste ecocardiografico.'”

Ressonancia magnética cardiaca

A RMC esta em consolidagdo como método necessario na
CMH por fornecer informagdes diagnésticas e progndsticas.
A elevada resolugdo espacial e temporal possibilita medir
com elevada precisao as dimensoes cavitarias e das paredes
ventriculares (Figura 4A). Além disso, possibilita a visibilizagao
clara de dreas de dificil visibilizagao por outros métodos,
como a parede anterolateral e a porgao apical do ventriculo
esquerdo, além de caracterizar precisamente tendoes
musculares e a crista supraventricular do ventriculo direito,
causa frequente de medidas incorretas de espessura da parede
ventricular esquerda, ocasionando erro diagnéstico.'® Diversas
manifestagdes fenotipicas descritas sdo identificadas com o
método: criptas miocdrdicas e alongamento dos folhetos
mitrais, além das modificagdes no espago extracelular com
técnicas especificas.

A porgao apical pode apresentar distintos padroes (Figura
4C, D e E). A forma apical manifesta-se principalmente por
grande hipertrofia no apice do ventriculo esquerdo, mas a
ocorréncia de aneurisma apical tem sido descrita e pode
apresentar papel prognéstico por ser fonte de arritmias e
tromboembolismo."

A utilizagdo de contraste a base de gadolinio permite
identificar a presenca de fibrose em cerca de 2/3 dos casos
em diversas séries.?>?' Ainda que a descricdo mais comum
seja nos pontos de insergao do ventriculo direito, essa pode
ocorrer em qualquer parte do ventriculo esquerdo e até no
ventriculo direito. Pode ser pontual ou difusa, mas costuma
preservar o subendocardio (Figura 4F e C). Sua extensao
apresenta valor prognéstico quando acima de 15% da
massa ventricular esquerda sugerindo pior prognéstico.*
Recente estudo demonstrou que a fibrose é progressiva
com incrementos de 0,5% a 1,0% por ano e esta ligada ao
aparecimento de insuficiéncia cardiaca e necessidade de
cardiodesfibriladores.

Por fim, as dimensoes do atrio esquerdo (Figura 4B)
tém sido reconhecidas como de caréter prognéstico.?* Em
registro italiano, verificou-se que dimensoes acima de 48
mm praticamente dobraram o risco para eventos de morte
cardiovascular e triplicaram o risco de insuficiéncia cardiaca.”
Além disso, estudos funcionais do &trio também demonstraram
valor prognéstico mesmo antes da dilatagao atrial.?®

Em suma, as contribuigdbes do método para confirmar
diagnéstico e obter marcadores prognésticos sugerem que
deva ser considerado ao longo da avaliagao e seguimento,
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Figura 4 - A) Hipertrofia septal assimétrica em imagem de 4 camaras do ventriculo esquerdo (VE) e 4trio esquerdo dilatado; B) Hipertrofia do VE com obstrugdo
médio ventricular e aneurisma apical em imagem de 4 camaras; C) Forma apical com predominio de hipertrofia na ponta do VE; D) imagem de 4 cdmaras
mostrando movimento septal anterior do folheto mitral, criando aceleragdo de fluxo (drea escura na ponta da seta); E) Fibrose miocardica, evidenciada como
dreas claras no musculo cardiaco (escuro) em imagem de eixo curto na regido septal proxima a jungdo com o ventriculo direito; F) Extensa 4rea de fibrose
septal (areas claras) correspondendo a cerca de 20% da massa total do VE. (Arquivo pessoal do Prof. Dr. André Schmidt).

podendo ser repetido a cada 3 a 5 anos para observar o
surgimento e/ou a progressao da fibrose ventricular.

Teste genético e diagnostico de fenocopias

A CMH é a doenga cardiaca mais comum de etiologia
genética. Diversas mutagdes em pontos de codificacao de
proteinas sarcoméricas, do disco Z, ou de moduladores do
célcio intracelular ja foram descritas como associadas ao
fenétipo cardiaco de hipertrofia miocardica.?” Mutagbes
sarcoméricas muito comumente associadas a doenca genética
si0 MYBPC3, MYH7, MYL2, TPM1, TNNT2, TNNI3, TNNC1
e TTN e sdo detectadas em cerca de 60% da populagao
estudada que tenha fendtipo de CMH. Embora alguns
trabalhos ja tenham associado a morfologia da hipertrofia
miocardica a algumas mutagoes génicas especificas, a
correlagao das mesmas com o progndstico da doenga nao é
comprovada.?

A penetrancia varidvel de mutagbes na CMH é um dos
fatores responsaveis pela complexidade no entendimento da
relacdo entre a deteccao de mutacoes e a manifestagcao da
doenca. Outro fator é a extrema sobreposicao de mutagoes
com outros fenétipos de doenca miocardica, tais quais os das
doencas restritivas ventriculares ou mesmo dilatadas.

Nas Gltimas décadas houve maior disponibilidade de
painéis genéticos padronizados para CMH. A identificagao
de um caso geneticamente acometido guia o rastreamento
de familiares. Em casos com apresentagoes clinicas especiais,
tais quais com associacoes de doengas sistémicas diversas,
ou com sintomas de déficits musculares, neurolégicos, com
disfungdo renal precoce, ou ainda com evolugao desfavoravel
da fungao ventricular, o diagnéstico genético pode afastar
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fenocépias. A identificacdo de variantes patogénicas através de
testes genéticos pode ter impacto significativo aos pacientes,
principalmente em familiares assintomaticos e que nao
tenham a doenga manifesta, sendo, portanto, motivo de
grande responsabilidade ndo sé a indicagdo como ainda a
interpretacao dos testes. Sempre que possivel a interpretagao
dos testes deve ser feita por profissionais treinados e capazes
de realizar o aconselhamento genético. A interpretagao destes
resultados pode ser desafiadora, com prevaléncia significativa
de resultados de significancia clinica incerta, principalmente
se aplicados a individuos sem a manifestacao fenotipica da
doenca, mas como alvo de rastreio familiar.?’

Doencas sistémicas diversas, algumas também de
etiologia genética, podem se manifestar com fenétipo
de CMH e, portanto, mimetizar o diagndstico, sendo
chamadas de fenocépias. A Tabela 1 demonstra algumas das
principais doengas classificadas como fenocépias de CMH
e suas mutagoes génicas. Cada doenga listada coleciona
caracteristicas préprias de diagndstico e tratamento, nao sendo
abordadas em detalhes nesta revisao.

Tratamento

O tratamento da CMH deve ser guiado pela forma de
apresentacao clinica e manifestacao de complicagdes*®73031
(Figura 5).

Medidas nao farmacologicas

Recomenda-se dieta equilibrada, controle de peso, cessagao
de tabagismo. Deve-se evitar, principalmente na forma
obstrutiva, desidratagao, hipotensao e uso abusivo de alcool.®
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Tabela 1 - Lista das doencas classificadas como fenocdpias da
miocardiopatia hipertréfica

Doenga Mutagao génica

Doenca
de Danon
(lisossomal)

LAMP2

Cardiomiopatia
por deficiéncia
no gene PRKAG
(manifesta com
sindrome de
Wolff-Parkinson-
White)

Desordens de
depésito de

glicogénio PRKAG

Doenca de

Pompe Alfa-glucosidase

Alfa-galactosidase A (GLA)
TTR (transtirretina)

Doenca de Anderson-Fabry
Amiloidose cardiaca
Genoma mitocondrial
PTPN11

Doencgas mitocondriais

Sindrome de Noonan

Atividade fisica

Apesar de a CMH ser a principal causa de morte sibita
em atletas, ndo existem dados suficientes na literatura sobre
a relacao do risco de morte stbita cardiaca (MSC) atribuivel
a CMH durante a prética esportiva.3233

Tratamento farmacolégico

O tratamento farmacolégico na CMH é empregado para o
controle de sintomas. Naqueles pacientes que permanecem

assintomdticos nao existe recomendagao clara sobre o uso
de medicagoes. o7

Betabloqueadores

Os betabloqueadores sédo considerados como terapia de
primeira linha para controle de sintomas na CHM em ambas
as formas, obstrutiva ou ndo.>** Dentre seus beneficios estao:
aumento do tempo diastélico, melhor perfuséo coronariana,
redugao do consumo de oxigénio, redugdo de risco de
taquiarritmias e reducao do risco de morte stbita.>*

Bloqueadores de canal de calcio

Os bloqueadores de canal de célcio nao-diidropiridinicos,
como verapamil e diltiazem, sdo alternativas de segunda linha
para pacientes que nao toleram ou tém contraindicagao ao
uso de betabloqueadores.**

Disopiramida

Nos pacientes refratdrios ao uso de betabloqueadores
e bloqueadores de canal de calcio nao-diidropiridinicos
pode-se considerar a adigdo de disopiramida a uma dessas
duas classes.?**®

Inibidores do sistema renina-angiotensina-aldosterona

Os inibidores do sistema renina-angiotensina estao
reservados para os portadores de CMH em fase de
insuficiéncia cardiaca com disfuncao ventricular sistélica
sem padrdo obstrutivo. O estudo VANISH (The Valsartan
for Attenuating Disease Evolution in Early Sarcomeric
Hypertrophic Cardiomyopathy) avaliou o desempenho da

de CMH

Pacientes com diagnéstico clinico

Manifestacao das
complicacdes

|

ffffffffffffffffffff > Assintomatica

Genética positiva sem
expressao fenotipica

Benigna

Baixo risco de Morte Subita

\

|

Risco aumentado de | Insuficiéncia Cardiaca

| | Fibrilagdo Atrial |

Morte Subita - -
Terapia medicamentosa

l

| |

{ | |

| CDI | | CMH obstrutiva

| | CMH n3o obstrutiva | |

Anticoagulagao | Antiarrimicos

‘ Ablagdo

Terapias de redugéo de
septo: Miectomia ou
Embolizag&o Alcodlica

Transplante Cardiaco
ou Dispositivos de
Assisténcia Ventricular

Figura 5 — Algoritmo de manejo clinico da cardiomiopatia hipertrofica. CDI: cardiodesfibrilador implantavel; CMH: cardiomiopatia hipertréfica.
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valsartana em uma pequena amostra de pacientes com CMH,
sugerindo melhora do desfecho primario combinado que
incluiu alteragdes estruturais, funcionais e biomarcadores.**

Demais medicacoes

Deve-se evitar hipotensao e o uso de vasodilatadores na
CMH, principalmente na forma obstrutiva da doenca.

Deve-se considerar o emprego de diuréticos de alga
em baixas doses para ajuste volémico e alivio de sintomas
congestivos. O uso inadvertido de altas doses de diuréticos
pode causar deplecao de volume intravascular e agravar o
gradiente na VSVE.

Nos pacientes com disfungao ventricular sistélica deve-se
adotar o tratamento preconizado para insuficiéncia cardiaca
de fracao de ejegao reduzida.*®

Farmacos especificos - Mavacamten

O mavacamten é o primeiro farmaco especifico para
o tratamento da CMH. Trata-se de um inibidor alostérico
seletivo da miosina cardiaca ATPase que atua na redugdo
das pontes cruzadas de actina-miosina e na redugao da
contratilidade miocérdica.**> O estudo EXPLORER-HCM
(Mavacamten for Treatment of Symptomatic Obstructive
Hypertrophic Cardiomyopathy) avaliou a eficicia e seguranga
do mavacamten em pacientes com CMH obstrutiva
sintomética. Nesse estudo o mavacamten mostrou reducao
no gradiente da VSVE, redugao dos sintomas e melhora da
qualidade de vida quando comparado ao placebo. Efeitos
cardiacos adversos foram relatados em poucos pacientes
do grupo mavacamten demonstrando que, apesar de atuar
na reducao da contratilidade cardiaca, o mavacantem
mostrou-se seguro quanto a nao interferéncia na fungao
sistdlica ventricular.**#* O estudo VALOR-HCM (Mavacamten
in Adults With Symptomatic Obstructive HCM Who Are
Eligible for Septal Reduction Therapy) avaliou se o uso do
mavacamten poderia evitar a necessidade de terapia de
reducdo do septo na CMH obstrutiva sintomatica refratdria ao
tratamento clinico. Os resultados desse estudo mostraram que
o mavacamten reduziu significativamente a elegibilidade de
terapia de redugao do septo nos pacientes avaliados quando
comparado ao placebo.*#*

Fibrilacao atrial

Anticoagulacao

Em pacientes com CMH e fibrilagao atrial, a anticoagulacao
é recomendada independente do escore CHA2DS2-VASC.#¢

Estratégia de controle de frequéncia cardiaca

O uso de betabloqueadores, verapamil ou diltiazem é
recomendado para controle de frequéncia cardiaca.*®

Estratégia de controle do ritmo

Para a estratégia de controle do ritmo recomenda-se o
emprego de cardioversao ou drogas antiarritmicas. A ablagao
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por cateter pode ser eficaz quando refratariedade a terapia
medicamentosa.*®

Prevencao de morte subita

Antiarritmicos

Nao hd dados randomizados e controlados para apoiar o uso
de antiarritmicos para a prevencao de morte stibita na CMH.*®

Implante de CDI como profilaxia primaria

A CMH é a causa mais comum de MSC em jovens e a
maioria dos episédios esta relacionado a fibrilagao ventricular.
Dessa forma, o implante de CDI é a abordagem mais efetiva de
prevengao primaria de MSC em pacientes com alto risco.*¢4>
Atomada de decisao sobre implante de CDI como prevencao
primdria de MSC é baseada na avaliagdo clinica de fatores
de risco, identificados através de estudos observacionais
retrospectivos das Gltimas décadas.*

A Sociedade Brasileira de Cardiologia publicou a Diretriz
Brasileira de Dispositivos Cardiacos Eletronicos Implantaveis
(2023) que distingue os fatores de risco para MSC na CMH em
marcadores de risco maiores ou modificadores de risco, além
de pontuar a TVNS isolada como critério independente. Dentre
os marcadores de risco maiores estao: histéria de MSC na
familia abaixo dos 40 anos, espessura septal > 30 mm, sincope
inexplicada nos Gltimos 6 meses, TVNS miiltiplas e recorrentes
(frequéncia cardiaca > 130 bpm), fibrose na RMC > 15% da
massa do ventriculo esquerdo, aneurisma apical do ventriculo
esquerdo e FEVE < 50%. Dentre os modificadores de risco
estdo: fatores que aumentam o risco: fibrose além da regiao
septal; obstrugdo acentuada da VSVE em repouso (> 50 mmHg);
resposta anormal da pressao arterial ou hipotensao ao exercicio
fisico e fator que reduz o risco: idade > 60 anos. O paciente é
considerado como de alto risco para MSC se apresentar pelo
menos marcador de risco maior, isolado ou com a presenca de
modificadores; nesse caso, deve ser considerado o implante de
CDI (Classe Ila). No paciente com TVNS como Gnico fator de risco,
o implante de CDI como profilaxia priméria de MSC tem beneficio
incerto (Classe 1Ib). No paciente que nao apresenta marcadores
de risco maiores o CDI ndo esta indicado (Classe I11)** (Figura 6).

Implante de CDI como profilaxia secundaria

Nos pacientes com CMH que sobreviveram a parada
cardiaca, TV sustentada e fibrilacdo ventricular esta indicado
o implante de CDI como profilaxia secundaria.*®

Arritmias ventriculares

Nas arritmias ventriculares sintomdticas ou choques
recorrentes do CDI, apesar do uso de betabloqueadores,
recomenda-se a terapia antiarritmica de preferéncia com
amiodarona ou sotalol. 4

Na taquicardia ventricular monomorfica sustentada
sintomatica recorrente ou nos choques recorrentes do CDI,
apesar da programagao ideal do dispositivo e da terapia com
drogas antiarritmicas, a ablagdo por cateter pode reduzir a
carga arritmica.*®?
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Marcadores de risco maiores

HF+ de MSC < 40 anos
Espessura septal > 30mm
Sincope inexplicada (nos ultimos 6m)
TVNS maltiplas e recorrentes (FC >130bpm)
Fibrose > 15%
Aneurisma do VE
FEVE < 50%

—Sim

Modificadores de risco

Fibrose além da regido septal
Obstrugdo acentuada da via de saida do VE
em repouso (> 50mmHg)

Resposta anormal ou hipotensiva ao exercicio
Reducao de risco: idade > 60 anos

- Risco aumentado (> 1 marcador
de risco maior isolado ou com
presenca de modificadores)

| TVNS como Unico fator de risco |

Nao

Sim

CDI com beneficio
incerto (classe Ilb)

CDI deve ser considerado
(Classe lla)

Figura 6 — Algoritmo de prevengao priméria da MSC no portador de cardiomiopatia hipertrofica.”> CDI: cardiodesfibrilador implantavel; FC: frequéncia cardiaca;
FEVE: fragdo de eje¢do do ventriculo esquerdo; HF+: histéria familiar positiva; m: meses; MSC: morte subita cardiaca; TVNS: taquicardia ventricular ndo

sustentada; VE: ventriculo esquerdo.

Nas taquiarritmias ventriculares recorrentes com risco de
vida, mal toleradas, refratdrias a terapia antiarritmica méaxima
e a ablagao, a avaliagdo do transplante cardiaco é indicada
de acordo com os critérios de listagem atuais.***°

Terapias de reducao septal

Em pacientes com CMH obstrutiva (gradiente méaximo
de VSVE > 50 mmHg) sintomatica (NYHA 11I-IV), a despeito
do tratamento medicamentoso otimizado, deve ser avaliada
a terapia de redugao septal. A terapia de reducao septal
também deve ser considerada nos casos de sincope recorrente
ao esforco, apesar de terapia medicamentosa otimizada.**

Miectomia cirtrgica

A miectomia € a técnica de terapia de redugdo septal de
primeira escolha por reduzir substancialmente o gradiente
da VSVE em até 90% dos casos. E recomendada também em
pacientes com indicacao concomitante de redugao de septo
e de abordagem cirtrgica de outras lesdes.*

Embolizacao alcoélica do septo

A embolizagdo alcodlica das artérias coronarianas septais
tem resultado semelhante a cirurgia de miectomia em
termos de redugao do gradiente, melhora dos sintomas e da
capacidade fisica ao exercicio. A terapia de redugao septal é
de escolha em pacientes com alto risco cirtrgico.

Pode ser menos eficaz em pacientes com extensa fibrose septal
(avaliada pela RMC) e com hipertrofia grave (septo > 30 mm).*'*

Conclusao

ACMH é uma patologia muito prevalente, complexa em suas
manifestagdes, e no seu diagnéstico diferencial, necessitando

de uma avaliacdo detalhada com multimodalidade de imagem
com vistas a estratificacdo de risco e diagndstico, aspectos
genéticos tém uma importancia crescente. O tratamento
cresce em abordagens especificas, que em breve serdo
incorporadas na pratica clinica, além dos alvos tradicionais
que atuam na melhora da qualidade de vida dos pacientes,
e precisam ser individualizados. Estratificacao de risco de
morte stbita entra como parte importante na avaliagao dos
pacientes, bem como abordagens intervencionistas nos casos
dos pacientes refratdrios ao tratamento clinico.
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