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Comentario

Em 2003 foi publicado um documento de Consenso reunindo
o esforco do American College of Cardiology e da Socie-
dade Europeia de Cardiologia na perspetivacao do estado
da arte no manejo de doentes com miocardiopatia hiper-
trofica. Esta € uma area complexa na arena cardioldgica,
objeto de intenso estudo e investigacao nas ultimas décadas
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e que representa um dilema pleno de controvérsias para o
especialista cardiovascular.

Em Novembro de 2011, quase uma década apds, sur-
gem aquelas que podem ser consideradas as primeiras
Recomendacdes hierarquizadas por niveis de evidéncia para
o diagndstico e tratamento da miocardiopatia hipertro-
fica (MH). A preméncia destas Recomendagdes reflete 3
aspetos fundamentais: o primeiro aspeto é a frequéncia
desta entidade clinica - doenca genética cardiovascular
comum que frequentemente néo é diagnosticada; o segundo
relaciona-se com as varias facetas controversas da doenca,
quer ao nivel do seu diagnostico (ou suspeita do mesmo),
quer ao nivel dos estudos genéticos (indicagdes, atitudes
e implicacdes), quer no que toca as op¢des terapéuticas a
equacionar; e o terceiro aspeto € o risco inerente (e com
elevado grau de imprevisibilidade) da ocorréncia de morte
stbita.

Niveis elevados de evidéncia (nivel A) - derivados
de multiplos ensaios clinicos ou de meta-analises - sao
escassos ou inexistentes na miocardiopatia hipertréfica. As
Recomendagbes tém como base niveis de evidéncia B ou
C, baseados em estudos (muitas vezes nao-aleatorizados),
registos, opinides de consenso e experiéncia clinica. Na
graduacao da evidéncia surge, a par da classe | (evidéncia
de que a atitude deve ser tomada) e da classe Il (evidéncia
de que a atitude ou opg¢ao terapéutica € superior ao risco e
que pode ser tomada), a classe Ill - recomendacao de que a
atitude ou opg¢ao terapéutica ndo é benéfica e que pode ser
mesmo deletéria.

E no entanto de ter em consideracdo, em termos da
aplicabilidade pratica destas Recomendacdes, o facto de
se dirigirem em particular a prestadores de cuidados e a
populacoes de doentes residentes nos Estados Unidos da
América. Noutros paises e continentes poderao eventual-
mente ser utilizadas «armas» diagnosticas e terapéuticas
diferentes, nao contempladas neste documento.

A parte a excelente revisao do tema, pontuado sempre
que foi considerado necessario/adequado pela aplicacao da
classificacao de Recomendacao e do seu nivel de evidén-
cia, alguns aspetos particulares focados neste documento,
tanto de ordem geral como também no que concerne aos
estudos genéticos, ao seguimento dos portadores, ao papel
relevante de algumas técnicas de imagem e alguns consi-
derandos terapéuticos especificos, pareceram-nos merecer
uma chamada especial de atencéo e, por isso, os extraimos:

1. Ereconhecida definitivamente a situacao de «portador»
(membro da familia com mutacdo sarcomérica
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associada a MH mas sem hipertrofia cardiaca) como
tendo MH (subclinica);
. A existéncia de historia de hipertensao arterial sisté-
mica nao exclui o diagnostico de MH (nomeadamente
em individuos mais velhos), embora a probabilidade
de MH tenha de ser equacionada considerando achados
imagiologicos e genéticos;
. A designacdo de «miocardiopatia hipertrofica» nao se
aplica a situagoes de hipertrofia cardiaca associada a
fenocopias;
. O diagnostico diferencial de MH podera ser considerado
perante uma situacdo de «miocardiopatia dilatada»
(pois essa evolucao é uma realidade possivel);
. O doente com MH pode beneficiar de avaliacdao e acom-
panhamento em centros clinicos com experiéncia nesta
area, embora tal decisdo deva ser baseada no grau de
«conforto» do cardiologista assistente em termos de
avaliacao e seguimento do doente em causa;
E topico de enfoque a grande importancia clinica
da distincao entre as situacoes obstrutivas das nao-
obstrutivas pois o manejo dos doentes dependera
muito da presenca ou auséncia de sintomas devido a
obstrucao. A obstrucdo podera existir em repouso ou
ser desencadeada/agravada apos provocagao (exerci-
cio, manobra de Valsalva ou provocacao farmacologica)
mas a utilizacdo de infusao de dobutamina (durante
ecocardiograma Doppler) para provocacao de gradien-
tes esta definitivamente abandonada;
E dada énfase particular a importancia do estudo gené-
tico, com um capitulo dedicado a este assunto e um
subcapitulo dedicado aos portadores:
a. Em relagdo ao teste genético e ao rastreio fami-
liar:

i. Sao Recomendacdes de classe I, nivel de evidén-
cia B:

1. A avaliacdao da transmissao familiar e o
aconselhamento genético como parte da
avaliacao dos doentes com MH;

2. Aconselhamento  genético (prévio a
realizacdo do teste genético) por alguém
com conhecimentos em genética cardiovas-
cular;

3. Rastreio da doenca (clinico, com ou sem
realizacdo de teste genético) aos familiares
de primeiro grau dos doentes com MH;

4. Rastreio genético de MH e de outras causas
genéticas de HVE inexplicada deve ser efe-
tuado em doentes com MH de apresentacao
atipica ou na suspeita de causa genética para
a hipertrofia;

ii. A utilidade do teste genético na avaliacdo do
risco de morte subita na MH é desconhecida
(Recomendacao classe b, nivel de evidéncia B)

iii. Teste genético nado esta indicado em familia-
res quando o doente indice ndo tem mutacdo
definida como patogénica; e a continuacdo do
seguimento clinico também nao esta indicada
em familiares quando nestes nao foi identifi-
cada mutacao (nas situacoes de MH familiar com
mutacao patogénica identificada no doente-
indice) - Recomendacdo classe 11, nivel de
evidéncia B)

b. Em relagdo aos portadores (genétipo posi-
tivo/fendtipo negativo):

i. Os portadores sem evidéncia de MH estdao em
risco de futuro desenvolvimento de MH e devem
ser avaliados periodicamente (cada 12 a 18 meses
em caso de criancas e adolescentes e cada 5
anos se adultos), incluindo avaliagao clinica,
ECG e ecocardiograma transtoracico ou ressonan-
cia magnética cardiaca (Recomendacao Classe I,
nivel de evidéncia B).

Mas, em relacdo a este importante grupo - porta-
dores - a informacao sobre o risco de morte sUbita
é limitada e as Recomendacdes sdao mais ambiguas
neste aspeto, referindo que «quando a histéria familiar
indica um risco elevado de morte subita, a avaliacdo
periddica do risco arritmico (com prova de esforco ou
Holter) pode ser apropriada». E «decisdes em relacao
a participacao em atividade desportiva de competicdo
devem ser decididas caso a caso, com o fornecimento
da informacéao disponivel ao individuo e a familia sobre
os potenciais riscos decorrentes».

Em relacdo a este item - a pratica desportiva
- as Recomendacdes sao naturalmente cautelosas,
depreendendo-se do documento que os portadores
deverao seguir as mesmas regras do que os individuos
com fenotipo de MH (hipertrofia), podendo participar
em modalidades desportivas de competicao de baixa
intensidade (ex. golfe e bowling) e noutros meramente
recreacionais - Recomendacao classe lla, nivel de evi-
déncia C.

Na verdade, a extensa lista de desportos permitida ou
nao recomendada (definida por niveis de intensidade de
esforco) é assumida apenas considerando a existéncia
de MH clinica.

Nas situacdes de MH sem mutacao identificada (ou
quando o teste genético nao é efetuado), o segui-
mento dos familiares de primeiro grau (individuos em
risco potencial de MH) torna-se de alguma forma mais
complicado pois é exigivel (clinicamente) para todos,
periodicamente, com intervalos de 12 a 18 meses e
comecando aos 12 anos de idade (ou mais cedo, quando
iniciam a puberdade, quando pretendem enveredar por
pratica desportiva competitiva ou quando existe histo-
ria familiar de morte sibita) - Recomendacao classe /,
nivel de evidéncia C. E s6 o aparecimento do fendtipo
(ou a sua suspeicao) podera ditar as regras seguintes
(estratificacao do risco).

8. Teécnicas de imagem:

a. Ressondncia magnética cardiaca
De notar que o papel da ressonancia magnética
cardiaca (com contraste) na estratificacdo do risco
de morte sUbita, é atualmente ainda considerado
com algum cuidado, podendo estar indicado como
fator arbitrario a considerar (presenca de realce
tardio) na decisao clinica de prevencao primaria
(implantacdao de CDI) se a avaliacao pelos fato-
res de risco convencionais permanecer duvidosa
(Recomendacao classe lIb, nivel de evidéncia C).
b. AngioTC
Considerando o valor preditivo negativo ele-
vado da angioTC na exclusdo de doenca coronaria,
no doente com MH com queixas sugestivas de
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angor e baixa probabilidade de doenca coronaria a
realizacdo deste exame é Recomendacao classe lla
(nivel de evidéncia C).

Se a probabilidade de doenca coronaria for
considerada elevada, a realizacdo de angi-
oTC (ou de arteriografia coronaria invasiva)
estd indicada (Recomendacao classe I, nivel de
evidéncia C).

9. De realcar que, nos doentes assintomaticos:

a. A estratificacdo do risco de morte sibita deve ser
feita em todos os doentes com MH, independente-
mente da presenca ou auséncia de sintomas.

b. Um programa de exercicio aerobico de baixa intensi-
dade pode ser praticado por doentes com MH (classe
lla, nivel de evidéncia C).

c. A utilidade dos bloqueadores adrenérgicos-B e dos
antagonistas dos canais do calcio nao esta definida
na MH (com ou sem obstrucao) - (classe Ilb, nivel de
evidéncia C).

d. A terapéutica de reducao septal (cirdrgica ou qui-
mica) nao esta indicada, independentemente da
gravidade da obstrucao (classe lll, nivel de evidéncia
C).

e. A implantacao de pacemaker permanente com o
objetivo de reducdao do gradiente nao deve ser
efetuada em doentes com MH sem sintomas ou
com sintomas controlados com terapéutica médica
(classe lll, nivel de evidéncia C).

f. A hidratacdo e o evitar ambientes propicios a
vasodilatacao sao medidas importantes no doente
com MH e obstrucao (em repouso ou provocavel).
Também nestes doentes, elevadas doses de diuré-
ticos e o uso de vasodilatadores (para tratamento
de outras situacdes como a hipertensao) devem ser
evitados.

10. Algumas consideracoes especificas (menos vulgares
ou mais esquecidas) a ter em conta no tratamento
do doente sintomadtico:

a. Em situacoes de hipotensao aguda (no doente com
MH obstrutiva), que nao responde a infusao salina,
deve ser administrado um agente vasoconstritor
puro (ex. fenilefrina) — classe I, nivel de evidén-
cia B. A dopamina, dobutamina ou norepinefrina sao
potencialmente deletérios nesse contexto (classe
Ill, nivel de evidéncia B).

b. A miectomia cirtrgica ndo elimina a necessidade
de estratificacdo do risco de morte sUbita nem a
consideracao de implantacao de CDI perante um
risco considerado significativo.

c. Aimplantacao de pacemaker permanente nao deve
ser considerada para alivio de sintomas (em doentes
refratarios a terapéutica médica) em situacoes de
MH obstrutiva que sejam candidatos a reducao sep-
tal (classe Ill, nivel de evidéncia C). Mas o pacing de
dupla camara pode ser tentado nos doentes sintoma-
ticos com MH obstrutiva nos quais ja foi implantado
CDI para prevencao de morte subita.

11. Especificamente emrelagdo a estratificacdo do risco
de morte subita:

1. Os fatores de risco convencionais a avaliar e aos
quais é aparentemente dado maior peso especifico
nestas Recomendacées sao:

a. Presenca de arritmias ventriculares malignas (FV;
TVS) ou historia de morte subita reanimada;
(Recomendacdo para CDI: classe 1, nivel de evi-
déncia B).

b. Histéria familiar de morte subita (Recomendacdo
para CDI: classe lla, nivel de evidéncia C).

c. Sincope nado esclarecida (particularmente se
recente - < 6 meses) - (Recomendacdo para CDI:
classe lla, nivel de evidéncia C).

d. TVNS documentada (Holter) (>/=3 complexos a
>/= 120/min) particularmente nos < 30 anos;
pode ser (til monitorizacdo a longo prazo.
(Recomendacdo para CDI: classe lla, nivel de evi-
déncia C). Curtas salvas isoladas de TVNS (na
auséncia de outros factores de risco) tém um
nivel de Recomendacdo mais fraco (classe lib,
nivel de evidéncia C).

e. Espessura  parietal maxima de
(Recomendacdo para CDI: classe lla,
de evidéncia C).

f. A avaliacao da resposta da pressao arterial ao
exercicio é considerada Recomendacédo classe
lla, nivel de evidéncia B; podera ter indicacao
para CDI na presenca de outros factores de risco
(Recomendacao classe Ila, nivel de evidéncia C).
Na auséncia de outros fatores de risco tem um
nivel de Recomendacdo mais fraco (classe lib,
nivel de evidéncia C).

2. A periodicidade da avaliacao com a finalidade de
estratificacdo do risco é recomendada cada 12
a 24 meses (em doentes sem CDI implantado) -
Recomendacdo classe lla, nivel de evidéncia B.

3. Sao Recomendacodes de Classe IIb (estratificacao de
risco):

g. A realizacao de RMC com contraste (nivel de evi-
déncia C).

h. A presenca de multiplas mutacdes (nivel de evi-
déncia C).

i. A presenca de obstrucado (nivel de evidéncia B).

30mm
nivel

De realcar o comentario de que a presenca de um Unico
fator de risco pode ser suficiente para decidir implantacao
de CDI em muitos doentes, mas que a decisao continua a ser
individualizada, tendo em conta a idade, o fator de risco
especifico e a avaliacao do risco-beneficio da implantacao
do dispositivo.

E a implantacdo de CDI em portadores - individuos com
gendtipo identificado, mas sem manifestacoes clinicas de
MH - nédo esta indicada (Recomendagdo classe Ill, nivel de
evidéncia C).

0 documento é extenso e bastante completo. Sao feitas
Recomendacodes claras em relacao aos candidatos a tera-
péuticas mais agressivas. E dado grande relevo a fibrilhacao
auricular (FA) como causa de sintomas e importante fator
de risco no que concerne a morbilidade e mortalidade.
E considerada a possibilidade do beneficio terapéutico da
ablacao da FA por radiofrequéncia (nos doentes com sin-
tomas refratarios ou na impossibilidade da terapéutica
com antiarritmicos) - Recomendagdo classe lla, nivel de
evidéncia B - ou mesmo, em doentes selecionados, o proce-
dimento de Maze com encerramento do apéndice auricular
(Recomendacdo classe lla, nivel de evidéncia C).
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Sao focadas as Recomendacdes na gravidez e puerpé-
rio, incluindo os farmacos a utilizar ou a evitar. Sao tecidas
consideracdes importantes em relacao as limitacoes legais
para o exercicio de certas profissdes nos doentes com MH. O
documento é no entanto omisso em relacao aos portadores
sem fendtipo da doenca.

Por fim, sdao equacionadas as prioridades em termos de
investigacao nesta doenca.

Em suma, este € um documento adaptado ao momento
presente - refletindo os avancos diagndsticos e terapéuticos

dos ultimos 10 anos - e que deve ser lido (e relido) por todos
os cardiologistas que tratam doentes com miocardiopatia
hipertrofica.
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