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Resumo
A miocardiopatia hipertrófica tem sofrido profundas 

alterações em sua concepção com o advento da cardiogenômica 
e o aumento do conhecimento em termos da estrutura 
sarcomérica e das mutações que levam à hipertrofia do 
cardiomiócito. Abordamos neste artigo de revisão, o estado da 
arte em termos de diagnóstico, contemplando as cardiopatias 
genéticas responsáveis pelos diagnósticos diferenciais da 
miocardiopatia hipertrófica, conhecidas como fenocópias, 
grande desafio da prática clínica. Ademais, levantaremos as 
evidências atuais que guiam o tratamento. 
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Introdução
A cardiomiopatia hipertrófica (CMH) é a mais prevalente 

miocardiopatia genética, com prevalência estimada em 1:500 
nascidos vivos. Tem aspecto heterogêneo em suas manifestações 
clínicas, possivelmente devido à penetrância gênica muito 
variável, o que implica em grande desafio, em termos de 
diagnóstico e tratamento, dado que o acometimento miocárdico 
perpassa todas as faixas etárias, desde a criança em tenra idade 
até a população idosa.1 O conhecimento sobre a patologia 
tem crescido em termos de técnicas diagnósticas específicas 
e no conhecimento genético e molecular, com surgimento 
de tratamentos promissores capazes de alterar o curso clínico 
da doença, o que exige dos profissionais atualização, espírito 
científico e multidiscilinaridade, para que este avanço técnico se 
traduza em melhoria dos cuidados com o paciente.2,3

Este artigo de revisão aborda aspectos específicos de 
diagnóstico e tratamento da CMH à luz do conhecimento 
científico mais recente.

O diagnóstico da CMH é baseado em exames de imagem, 
com identificação de aumento da espessura miocárdica 
em qualquer dos segmentos estudados ≥ 15 mm, que não 
seja explicado por doenças infiltrativas, como a amiloidose 
cardíaca; por alterações hemodinâmicas, como as causadas 
pela hipertensão e a doença renal crônica; ou por doenças 
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cardíacas como a valvopatia aórtica, condições capazes de 
causar hipertrofia secundária do músculo cardíaco. Podem 
ser utilizados para este fim o ecocardiograma, a ressonância 
magnética cardíaca (RMC) e a tomografia computadorizada.4

Em caso de pessoas que são familiares de um caso confirmado 
de CMH ou em caso de mutação patogênica identificada, 
mesmo com hipertrofias menores, com espessura ≥ 13 mm, são 
diagnósticas, excluindo-se outras condições patológicas comuns.

Em crianças, o diagnóstico é mais difícil, sendo realizado 
a partir de aumento da espessura correspondente a mais do 
que 2 desvios-padrões da média populacional para a idade.5

No sentido estrito, a doença decorre da alteração estrutural 
de proteínas sarcoméricas restritas ao músculo cardíaco, 
podendo ser caracterizada geneticamente com mutações 
reconhecidamente patológicas ou suspeitas. Em alguns casos, 
a mutação não é identificada.

Vale salientar que dentro desse cenário de doenças que 
cursam com hipertrofia miocárdica, há ainda fenocópias da 
CMH sarcomérica, que incluem as doenças de depósito, como 
a doença de Anderson-Fabry e doença de Pompe; doenças 
infiltrativas, como a amiloidose; doenças mitocondriais, como 
MELAS; doenças sindrômicas, como Noonan e Danon; e 
doenças neuromusculares como a ataxia de Friedreich.6 Dessa 
forma, a avaliação inicial do paciente com suspeita de CMH 
demanda, além da realização do eletrocardiograma (ECG), a 
execução de exames de imagem como o ecocardiograma e 
a RMC para identificar as alterações estruturais e funcionais 
cardíacas que caracterizem o diagnóstico.

Eletrocardiograma
O ECG é com frequência o primeiro exame de imagem 

cardiológico que levanta a suspeita da CMH. São descritas 

várias alterações do ECG nos portadores de CMH, dentre as 
quais destacam-se a sobrecarga ventricular esquerda, alteração 
de repolarização  ventricular,  arritmias  e anormalidades  de 
condução que podem estar presentes  na avaliação inicial 
mesmo antes de a hipertrofia ventricular esquerda ser evidente 
nos métodos de imagem.7 Porém, entre 5% e 10% dos 
indivíduos com CMH podem apresentar eletrocardiograma 
normal3 (Figura 1). 

O uso do  Holter de 24 horas desempenha importante 
papel na estratificação de risco dos pacientes com CMH. 
Episódios de taquicardia ventricular não sustentada (TVNS) 
podem identificar pacientes com risco para a ocorrência de 
morte súbita. Orienta-se realizar o Holter de 24 horas a cada 
1 a 2 anos em pacientes que não possuem cardiodesfibrilador 
implantável (CDI).4 Além disso, o Holter de 24 horas pode 
rastrear a presença de fibrilação atrial, a qual está associada a 
eventos adversos como o acidente vascular cerebral.

Ecocardiografia
A ecocardiografia é método diagnóstico por imagem não 

invasivo com extensa capacidade diagnóstica em pacientes 
com CMH.8 O exame demonstra as alterações estruturais e 
funcionais da doença, incluindo o aumento de espessura 
de paredes ventriculares, o aumento de átrios secundário 
à sobrecarga de pressão, a presença e grau do gradiente 
obstrutivo de via de saída do ventrículo esquerdo (VSVE), e a 
análise de função diastólica e sistólica ventriculares (Figura 2). 
Com a ecocardiografia bidimensional, mesmo transtorácica, 
o ponto exato de obstrução ao fluxo em VSVE pode ser 
determinado, o que será de suma importância quando houver 
necessidade de planejamento de terapia de redução septal 
(Figura 3). Imagens em movimento podem demonstrar a 
movimentação anormal de valva mitral em direção ao septo 

Figura 1 – Traçado de eletrocardiograma de paciente com cardiomiopatia hipertrófica forma apical. Observa-se aumento da amplitude do QRS, denotando 
sobrecarga ventricular esquerda e ondas T negativas e profundas em parede septal e lateral, características dessa forma de cardiomiopatia hipertrófica.
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Figura 2 – Fenótipos de cardiomiopatia hipertrófica de padrão septal assimétrico (A), médio apical (B) e apical (C, seta amarela). Imagens do gradiente obstrutivo 
em via de saída de ventrículo esquerdo (D), de alguns parâmetros de disfunção diastólica do ventrículo esquerdo alterada, tais quais o aumento do volume 
atrial (E), e de pressão sistólica pulmonar demonstrada pela velocidade de regurgitação tricúspide (F).

Figura 3 – Escolha da septal a ser alcoolizada com base na perfusão por contraste ecocardiográfico. Em A, a segunda septal foi isolada (seta amarela) e perfundida 
com contraste ecocardiográfico, o qual marcou a região média do septo interventricular (seta vermelha), incluindo a banda moderadora do ventrículo direito 
e parte da parede livre do ventrículo direito. Em C, a primeira septal foi isolada (seta amarela) e perfundida com contraste, o qual marcou a região mais alta 
do septo interventricular (seta vermelha), correlacionada com o ponto de obstrução de via de saída do ventrículo esquerdo. O paciente foi então submetido à 
alcoolização da primeira septal.
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interventricular e seu aparato subvalvar, secundária ao efeito 
Venturi de aceleração em VSVE, chamado de movimento 
sistólico anterior de valva mitral, que contribui diretamente 
para o mecanismo obstrutivo da doença.

Em alguns pacientes com CMH, o uso de contrastação 
cavitária com contraste ecocardiográfico de microbolhas 
é recomendado para caracterizar a hipertrofia miocárdica 
em determinados segmentos miocárdicos com maior 
detalhamento. A análise de contraste também pode melhorar 
a acurácia diagnóstica para os aneurismas apicais que podem 
acompanhar a doença.9

A ecocardiografia é ainda capaz de caracterizar a 
morfologia e função de valva mitral e de seu aparato 
subvalvar, frequentemente comprometidos por displasia 
nesta doença.9 O apoio de ecocardiografia tridimensional 
também pode melhorar o diagnóstico de displasias mitrais 
associadas à CMH. 

O exame ecocardiográfico pode ainda ser realizado 
sob manobras provocativas para desmascarar gradientes 
obstrutivos em VSVE. As modalidades de provocação são 
diversas, incluindo a realização de manobra de Valsalva, 
a posição ortostática durante exame, ou ainda testes sob 
esforço físico (bicicleta ou esteira),10 todos eles com foco na 
medida do gradiente em VSVE. Testes sob uso de dobutamina 
não são adequados, dados seus efeitos hemodinâmicos de 
vasodilatação nas doses iniciais e intensa taquicardia. Assim, 
em pacientes sintomáticos por dispneia aos esforços, quando 
não há demonstração de gradiente obstrutivo em repouso, 
sugere-se a realização de manobras provocativas, sendo a 
manobra de Valsalva a de exequibilidade imediata.4 Quando a 
manobra de Valsalva não desmascarar a obstrução, sugere-se 
exame sob estresse físico.

A análise de função sistólica ventricular pela ecocardiografia 
em casos de CMH demonstra, tipicamente, a fração de ejeção 
do ventrículo esquerdo (FEVE) preservada ou superestimada. 
O acompanhamento da FEVE ao longo da evolução da doença 
também é importante, e casos de bom prognóstico evoluem 
com manutenção de função sistólica, enquanto que, em 
alguns casos, quedas precoces de FEVE podem estar associadas 
à mudança de fenótipo para o padrão dilatado, o que, por sua 
vez, deve sugerir diagnósticos diferenciais com outras doenças 
classificadas como fenocópias de CMH.

A análise de deformação miocárdica (strain) pode ser 
ferramenta de apoio em diagnósticos diferenciais de CMH 
com situações como hipertrofias relacionadas ao coração de 
atleta ou mesmo à cardiomiopatia hipertensiva.9,11 Disfunções 
diastólicas de grau moderado a avançado em casos de CMH 
são frequentes e tem papel prognóstico significativo na CMH.

A ecocardiografia também é utilizada como ferramenta 
essencial no acompanhamento de terapias de redução septal, 
tais quais a miectomia cirúrgica,12 a alcoolização ou terapias 
ablativas por radiofrequência.13,14 O uso da ecocardiografia 
com contraste de perfusão miocárdica permite que se 
evidencie qual é o exato território de irrigação das artérias 
coronarianas septais disponíveis para a alcoolização.15 
Durante procedimento de angiografia coronariana, um 
pequeno volume de contraste ecocardiográfico, composto por 
microbolhas estáveis de perfusão miocárdica, é injetado em 

cada coronária septal de interesse e, assim, a região miocárdica 
de perfusão septal é identificada (Figura 2). Isso permite 
que a melhor coronária septal seja escolhida, baseando-se 
no ponto de obstrução em VSVE. Permite ainda que seja 
evitada a alcoolização de septais responsáveis pela irrigação 
de regiões mais mediais no septo e que possam abranger a 
banda moderadora do ventrículo direito ou ainda a parede 
livre do ventrículo direito. A perda dessa região pode cursar 
com bloqueio do ramo direito, complicação comum no 
pós procedimento de alcoolização septal,16 a qual pode ser 
evitada em alguns casos quando se tem a escolha da anatomia 
coronariana guiada pelo contraste ecocardiográfico.17

Ressonância magnética cardíaca
A RMC está em consolidação como método necessário na 

CMH por fornecer informações diagnósticas e prognósticas. 
A elevada resolução espacial e temporal possibilita medir 
com elevada precisão as dimensões cavitárias e das paredes 
ventriculares (Figura 4A). Além disso, possibilita a visibilização 
clara de áreas de difícil visibilização por outros métodos, 
como a parede anterolateral e a porção apical do ventrículo 
esquerdo, além de caracterizar precisamente tendões 
musculares e a crista supraventricular do ventrículo direito, 
causa frequente de medidas incorretas de espessura da parede 
ventricular esquerda, ocasionando erro diagnóstico.18 Diversas 
manifestações fenotípicas descritas são identificadas com o 
método: criptas miocárdicas e alongamento dos folhetos 
mitrais, além das modificações no espaço extracelular com 
técnicas específicas.

A porção apical pode apresentar distintos padrões (Figura 
4C, D e E). A forma apical manifesta-se principalmente por 
grande hipertrofia no ápice do ventrículo esquerdo, mas a 
ocorrência de aneurisma apical tem sido descrita e pode 
apresentar papel prognóstico por ser fonte de arritmias e 
tromboembolismo.19

A utilização de contraste à base de gadolínio permite 
identificar a presença de fibrose em cerca de 2/3 dos casos 
em diversas séries.20,21 Ainda que a descrição mais comum 
seja nos pontos de inserção do ventrículo direito, essa pode 
ocorrer em qualquer parte do ventrículo esquerdo e até no 
ventrículo direito. Pode ser pontual ou difusa, mas costuma 
preservar o subendocárdio (Figura 4F e G). Sua extensão 
apresenta valor prognóstico quando acima de 15% da 
massa ventricular esquerda sugerindo pior prognóstico.22 
Recente estudo demonstrou que a fibrose é progressiva 
com incrementos de 0,5% a 1,0% por ano e está ligada ao 
aparecimento de insuficiência cardíaca e necessidade de 
cardiodesfibriladores.23

Por fim, as dimensões do átrio esquerdo (Figura 4B) 
têm sido reconhecidas como de caráter prognóstico.24 Em 
registro italiano, verificou-se que dimensões acima de 48 
mm praticamente dobraram o risco para eventos de morte 
cardiovascular e triplicaram o risco de insuficiência cardíaca.25 
Além disso, estudos funcionais do átrio também demonstraram 
valor prognóstico mesmo antes da dilatação atrial.26

Em suma, as contribuições do método para confirmar 
diagnóstico e obter marcadores prognósticos sugerem que 
deva ser considerado ao longo da avaliação e seguimento, 
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podendo ser repetido a cada 3 a 5 anos para observar o 
surgimento e/ou a progressão da fibrose ventricular.

Teste genético e diagnóstico de fenocópias
A CMH é a doença cardíaca mais comum de etiologia 

genética. Diversas mutações em pontos de codificação de 
proteínas sarcoméricas, do disco Z, ou de moduladores do 
cálcio intracelular já foram descritas como associadas ao 
fenótipo cardíaco de hipertrofia miocárdica.27 Mutações 
sarcoméricas muito comumente associadas à doença genética 
são MYBPC3, MYH7, MYL2, TPM1, TNNT2, TNNI3, TNNC1 
e TTN e são detectadas em cerca de 60% da população 
estudada que tenha fenótipo de CMH.  Embora alguns 
trabalhos já tenham associado a morfologia da hipertrofia 
miocárdica a algumas mutações gênicas específicas, a 
correlação das mesmas com o prognóstico da doença não é 
comprovada.28

A penetrância variável de mutações na CMH é um dos 
fatores responsáveis pela complexidade no entendimento da 
relação entre a detecção de mutações e a manifestação da 
doença. Outro fator é a extrema sobreposição de mutações 
com outros fenótipos de doença miocárdica, tais quais os das 
doenças restritivas ventriculares ou mesmo dilatadas.

Nas últimas décadas houve maior disponibilidade de 
painéis genéticos padronizados para CMH. A identificação 
de um caso geneticamente acometido guia o rastreamento 
de familiares. Em casos com apresentações clínicas especiais, 
tais quais com associações de doenças sistêmicas diversas, 
ou com sintomas de déficits musculares, neurológicos, com 
disfunção renal precoce, ou ainda com evolução desfavorável 
da função ventricular, o diagnóstico genético pode afastar 

fenocópias. A identificação de variantes patogênicas através de 
testes genéticos pode ter impacto significativo aos pacientes, 
principalmente em familiares assintomáticos e que não 
tenham a doença manifesta, sendo, portanto, motivo de 
grande responsabilidade não só a indicação como ainda a 
interpretação dos testes. Sempre que possível a interpretação 
dos testes deve ser feita por profissionais treinados e capazes 
de realizar o aconselhamento genético. A interpretação destes 
resultados pode ser desafiadora, com prevalência significativa 
de resultados de significância clínica incerta, principalmente 
se aplicados a indivíduos sem a manifestação fenotípica da 
doença, mas como alvo de rastreio familiar.29

Doenças sistêmicas diversas, algumas também de 
etiologia genética, podem se manifestar com fenótipo 
de CMH e, portanto, mimetizar o diagnóstico, sendo 
chamadas de fenocópias. A Tabela 1 demonstra algumas das 
principais doenças classificadas como fenocópias de CMH 
e suas mutações gênicas. Cada doença listada coleciona 
características próprias de diagnóstico e tratamento, não sendo 
abordadas em detalhes nesta revisão.

Tratamento
O tratamento da CMH deve ser guiado pela forma de 

apresentação clínica e manifestação de complicações4,6,7,30,31 
(Figura 5).

Medidas não farmacológicas
Recomenda-se dieta equilibrada, controle de peso, cessação 

de tabagismo. Deve-se evitar, principalmente na forma 
obstrutiva, desidratação, hipotensão e uso abusivo de álcool.6

Figura 4 – A) Hipertrofia septal assimétrica em imagem de 4 câmaras do ventrículo esquerdo (VE) e átrio esquerdo dilatado; B) Hipertrofia do VE com obstrução 
médio ventricular e aneurisma apical em imagem de 4 câmaras; C) Forma apical com predomínio de hipertrofia na ponta do VE; D) imagem de 4 câmaras 
mostrando movimento septal anterior do folheto mitral, criando aceleração de fluxo (área escura na ponta da seta); E) Fibrose miocárdica, evidenciada como 
áreas claras no músculo cardíaco (escuro) em imagem de eixo curto na região septal próxima à junção com o ventrículo direito; F) Extensa área de fibrose 
septal (áreas claras) correspondendo a cerca de 20% da massa total do VE. (Arquivo pessoal do Prof. Dr. André Schmidt).
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Atividade física
Apesar de a CMH ser a principal causa de morte súbita 

em atletas, não existem dados suficientes na literatura sobre 
a relação do risco de morte súbita cardíaca (MSC) atribuível 
à CMH durante a prática esportiva.32,33

Tratamento farmacológico
O tratamento farmacológico na CMH é empregado para o 

controle de sintomas. Naqueles pacientes que permanecem 

assintomáticos não existe recomendação clara sobre o uso 
de medicações.4,6,7

Betabloqueadores
Os betabloqueadores são considerados como terapia de 

primeira linha para controle de sintomas na CHM em ambas 
as formas, obstrutiva ou não.34,35 Dentre seus benefícios estão: 
aumento do tempo diastólico, melhor perfusão coronariana, 
redução do consumo de oxigênio, redução de risco de 
taquiarritmias e redução do risco de morte súbita.34 

Bloqueadores de canal de cálcio
Os bloqueadores de canal de cálcio não-diidropiridínicos, 

como verapamil e diltiazem, são alternativas de segunda linha 
para pacientes que não toleram ou têm contraindicação ao 
uso de betabloqueadores.4,6

Disopiramida 
Nos pacientes refratários ao uso de betabloqueadores 

e bloqueadores de canal de cálcio não-diidropiridínicos 
pode-se considerar a adição de disopiramida a uma dessas 
duas classes.36-38

Inibidores do sistema renina-angiotensina-aldosterona 
Os inibidores do sistema renina-angiotensina estão 

reservados para os portadores de CMH em fase de 
insuficiência cardíaca com disfunção ventricular sistólica 
sem padrão obstrutivo. O estudo VANISH (The Valsartan 
for Attenuating Disease Evolution in Early Sarcomeric 
Hypertrophic Cardiomyopathy) avaliou o desempenho da 

Tabela 1 – Lista das doenças classificadas como fenocópias da 
miocardiopatia hipertrófica

Doença Mutação gênica

Desordens de 
depósito de 
glicogênio

Doença 
de Danon 
(lisossomal) 

LAMP2

Cardiomiopatia 
por deficiência 
no gene PRKAG 
(manifesta com 
síndrome de 
Wolff-Parkinson-
White)

PRKAG

Doença de 
Pompe

Alfa-glucosidase 

Doença de Anderson-Fabry Alfa-galactosidase A (GLA)

Amiloidose cardíaca TTR (transtirretina)

Doenças mitocondriais Genoma mitocondrial

Síndrome de Noonan PTPN11

Figura 5 – Algoritmo de manejo clínico da cardiomiopatia hipertrófica. CDI: cardiodesfibrilador implantável; CMH: cardiomiopatia hipertrófica.

Pacientes com diagnóstico clínico  
de CMH

Expressão fenotípica

Insuficiência Cardíaca

CMH obstrutiva

Terapias de redução de 
septo: Miectomia ou 

Embolização Alcoólica

CMH não obstrutiva

Transplante Cardíaco 
ou Dispositivos de 

Assistência Ventricular

Anticoagulação Antiarrimicos
Ablação

Fibrilação Atrial

Manifestação das  
complicações

Risco aumentado de  
Morte Súbita

Genética positiva sem  
expressão fenotípica

Benigna
Assintomática

Baixo risco de Morte Súbita

CDI

Terapia medicamentosa



7 ABC Heart Fail Cardiomyop. 2023; 3(1):e20230040

Artigo de Revisão

Coneglian et al.
Diagnóstico e Tratamento da Cardiomiopatia Hipertrófica

valsartana em uma pequena amostra de pacientes com CMH, 
sugerindo melhora do desfecho primário combinado que 
incluiu alterações estruturais, funcionais e biomarcadores.39

Demais medicações
Deve-se evitar hipotensão e o uso de vasodilatadores na 

CMH, principalmente na forma obstrutiva da doença.
Deve-se considerar o emprego de diuréticos de alça 

em baixas doses para ajuste volêmico e alívio de sintomas 
congestivos. O uso inadvertido de altas doses de diuréticos 
pode causar depleção de volume intravascular e agravar o 
gradiente na VSVE.

Nos pacientes com disfunção ventricular sistólica deve-se 
adotar o tratamento preconizado para insuficiência cardíaca 
de fração de ejeção reduzida.4,6

Fármacos específicos – Mavacamten
O mavacamten é o primeiro fármaco específico para 

o tratamento da CMH. Trata-se de um inibidor alostérico 
seletivo da miosina cardíaca ATPase que atua na redução 
das pontes cruzadas de actina-miosina e na redução da 
contratilidade miocárdica.40-42 O estudo EXPLORER-HCM 
(Mavacamten for Treatment of Symptomatic Obstructive 
Hypertrophic Cardiomyopathy) avaliou a eficácia e segurança 
do mavacamten em pacientes com CMH obstrutiva 
sintomática. Nesse estudo o mavacamten mostrou redução 
no gradiente da VSVE, redução dos sintomas e melhora da 
qualidade de vida quando comparado ao placebo. Efeitos 
cardíacos adversos foram relatados em poucos pacientes 
do grupo mavacamten demonstrando que, apesar de atuar 
na redução da contratilidade cardíaca, o mavacantem 
mostrou-se seguro quanto a não interferência na função 
sistólica ventricular.43,44 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 
redução do septo na CMH obstrutiva sintomática refratária ao 
tratamento clínico. Os resultados desse estudo mostraram que 
o mavacamten reduziu significativamente a elegibilidade de 
terapia de redução do septo nos pacientes avaliados quando 
comparado ao placebo.43,44

Fibrilação atrial

Anticoagulação
Em pacientes com CMH e fibrilação atrial, a anticoagulação 

é recomendada independente do escore CHA2DS2-VASC.4,6

Estratégia de controle de frequência cardíaca
O uso de betabloqueadores, verapamil ou diltiazem é 

recomendado para controle de frequência cardíaca.4,6

Estratégia de controle do ritmo
Para a estratégia de controle do ritmo recomenda-se o 

emprego de cardioversão ou drogas antiarrítmicas. A ablação 

por cateter pode ser eficaz quando refratariedade à terapia 
medicamentosa.4,6

Prevenção de morte súbita

Antiarrítmicos
Não há dados randomizados e controlados para apoiar o uso 

de antiarrítmicos para a prevenção de morte súbita na CMH.4,6

Implante de CDI como profilaxia primária
A CMH é a causa mais comum de MSC em jovens e a 

maioria dos episódios está relacionado à fibrilação ventricular. 
Dessa forma, o implante de CDI é a abordagem mais efetiva de 
prevenção primária de MSC em pacientes com alto risco.4,6,45 
A tomada de decisão sobre implante de CDI como prevenção 
primária de MSC é baseada na avaliação clínica de fatores 
de risco, identificados através de estudos observacionais 
retrospectivos das últimas décadas.45 

A Sociedade Brasileira de Cardiologia publicou a Diretriz 
Brasileira de Dispositivos Cardíacos Eletrônicos Implantáveis 
(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 estão: história de MSC na 
família abaixo dos 40 anos, espessura septal > 30 mm, síncope 
inexplicada nos últimos 6 meses, TVNS múltiplas e recorrentes 
(frequência cardíaca > 130 bpm), fibrose na RMC > 15% da 
massa do ventrículo esquerdo, aneurisma apical do ventrículo 
esquerdo e FEVE < 50%. Dentre os modificadores de risco 
estão: fatores que aumentam o risco: fibrose além da região 
septal; obstrução acentuada da VSVE em repouso (> 50 mmHg); 
resposta anormal da pressão arterial ou hipotensão ao exercício 
físico 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 presença de 
modificadores; nesse caso, deve ser considerado o implante de 
CDI (Classe IIa). No paciente com TVNS como único fator de risco, 
o implante de CDI como profilaxia primária de MSC tem benefício 
incerto (Classe IIb). No paciente que não apresenta marcadores 
de risco maiores o CDI não está indicado (Classe III)45 (Figura 6).

Implante de CDI como profilaxia secundária
Nos pacientes com CMH que sobreviveram à parada 

cardíaca, TV sustentada e fibrilação ventricular está indicado 
o implante de CDI como profilaxia secundária.4,6

Arritmias ventriculares
Nas arritmias ventriculares sintomáticas ou choques 

recorrentes do CDI, apesar do uso de betabloqueadores, 
recomenda-se a terapia antiarrítmica de preferência com 
amiodarona ou sotalol.46,47 

Na taquicardia ventricular monomórfica sustentada 
sintomática recorrente ou nos choques recorrentes do CDI, 
apesar da programação ideal do dispositivo e da terapia com 
drogas antiarrítmicas, a ablação por cateter pode reduzir a 
carga arrítmica.48,49
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Nas taquiarritmias ventriculares recorrentes com risco de 
vida, mal toleradas, refratárias à terapia antiarrítmica máxima 
e à ablação, a avaliação do transplante cardíaco é indicada 
de acordo com os critérios de listagem atuais.48,49

Terapias de redução septal
Em pacientes com CMH obstrutiva (gradiente máximo 

de VSVE > 50 mmHg) sintomática (NYHA III-IV), a despeito 
do tratamento medicamentoso otimizado, deve ser avaliada 
a terapia de redução septal. A terapia de redução septal 
também deve ser considerada nos casos de síncope recorrente 
ao esforço, apesar de terapia medicamentosa otimizada.4,6

Miectomia cirúrgica
A miectomia é a técnica de terapia de redução septal de 

primeira escolha por reduzir substancialmente o gradiente 
da VSVE em até 90% dos casos. É recomendada também em 
pacientes com indicação concomitante de redução de septo 
e de abordagem cirúrgica de outras lesões.50

Embolização alcoólica do septo
A embolização alcoólica das artérias coronarianas septais 

tem resultado semelhante à cirurgia de miectomia em 
termos de redução do gradiente, melhora dos sintomas e da 
capacidade física ao exercício. A terapia de redução septal é 
de escolha em pacientes com alto risco cirúrgico.

Pode ser menos eficaz em pacientes com extensa fibrose septal 
(avaliada pela RMC) e com hipertrofia grave (septo > 30 mm).51,52

Conclusão
A CMH é uma patologia muito prevalente, complexa em suas 

manifestações, e no seu diagnóstico diferencial, necessitando 

TVNS como único fator de risco

HF+ de MSC < 40 anos

Espessura septal ≥ 30mm

Síncope inexplicada (nos últimos 6m)

TVNS múltiplas e recorrentes (FC >130bpm)

Fibrose > 15%

Aneurisma do VE

FEVE < 50%

Marcadores de risco maiores

Fibrose além da região septal

Obstrução acentuada da via de saída do VE 

em repouso (≥ 50mmHg)

Resposta anormal ou hipotensiva ao exercício

Redução de risco: idade > 60 anos

Modificadores de risco

CDI deve ser considerado
(Classe IIa)

CDI com benefício 
incerto (classe IIb)

CDI não indicado 
(classe III)

Risco aumentado (≥ 1 marcador 
de risco maior isolado ou com 
presença de modificadores)

Sim

Sim
Não

Figura 6 – Algoritmo de prevenção primária da MSC no portador de cardiomiopatia hipertrófica.45 CDI: cardiodesfibrilador implantável; FC: frequência cardíaca; 
FEVE: fração de ejeção do ventrículo esquerdo; HF+: história familiar positiva; m: meses; MSC: morte súbita cardíaca; TVNS: taquicardia ventricular não 
sustentada; VE: ventrículo esquerdo.

de uma avaliação detalhada com multimodalidade de imagem 
com vistas à estratificação de risco e diagnóstico, aspectos 
genéticos têm uma importância crescente. O tratamento 
cresce em abordagens específicas, que em breve serão 
incorporadas na prática clínica, além dos alvos tradicionais 
que atuam na melhora da qualidade de vida dos pacientes, 
e precisam ser individualizados. Estratificação de risco de 
morte súbita entra como parte importante na avaliação dos 
pacientes, bem como abordagens intervencionistas nos casos 
dos pacientes refratários ao tratamento clínico.
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