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A 
miocardiopatia hipertrófica (MCH) é uma 

doença cardíaca hereditária frequente e tem 

uma distribuição a nível global. Embora a preva-

lência estimada da doença nos Estados Unidos seja de 

1:200-1:500 (1), são escassos os dados epidemiológicos 

provenientes de países Lusófonos.

Em 2018, foram publicados dados de três impor-

tantes registos que incluíram doentes do Brasil e de 

Portugal (2-4). No registo SHaRe verificou-se que a 

menor idade de diagnóstico e a presença de mutações 

sarcoméricas estão associadas a pior prognóstico. No 

registo português, que incluiu 1042 doentes com MCH, 

constatou-se elevada morbilidade, sendo a insufici-

ência cardíaca a principal causa de morte, seguida pela morte súbita(4). 
Convém salientar que em estudos europeus a de-

finição de MCH pode incluir as fenocópias da doença 

sarcomérica, de acordo com as recomendações da 

Sociedade Europeia de Cardiologia (5).Nos últimos anos, os desenvolvimentos em várias 
áreas, como a imagiologia e a genética, têm contribuído 

para o conhecimento da fisiopatologia da doença, 

tendo impacto nas recomendações internacionais. A 

aplicação prática destas orientações tem contribuído 

para a redução da mortalidade da MCH para valores 

<1% ao ano (6). 

reSumo Do artigo

De acordo com as atuais recomendações do Colégio 

Americano de Cardiologia e da Associação Americana 

do Coração, o diagnóstico da MCH, na ausência de his-

tória familiar, depende da evidência de uma espessura 

telediastólica em qualquer segmento do ventrículo esquerdo (VE) ≥ 15mm, em doentes adultos, ou de um 
score z> 2,5 desvios-padrão da média normalizada 

para a área de superfície corporal, nas crianças (6).

São recomendados centros multidisciplinares de 

referência para o seguimento dos doentes, onde estes 

podem ter acesso às diferentes opções terapêuticas e 

participar ativamente na tomada de decisões, nomea-damente de implantação de cardioversores-desfibrilha-

dores (CDI) ou de prescrição da prática desportiva.Na estratificação de risco de morte súbita cardíaca, 
deve ter-se em conta não apenas os dados da história 

pessoal (paragem cardíaca, arritmias ventriculares, síncope arrítmica, hipertrofia ≥30mm) ou familiar (morte súbita prematura), mas também marcadores 
mais recentes de risco, como a fração de ejeção (FE) 

do VE <50% e a presença de aneurisma apical. A 

presença de realce tardio extenso na ressonância magnética cardíaca (RMC) envolvendo≥15% da massa do VE também aumenta o risco de morte súbita, mas 
não existe ainda consenso no método de quantificação 

ideal. O recurso a esta técnica de imagem, incluindo a sua repetição periódica, a cada 3 - 5 anos, pode ser útil 
quando a decisão para implantação de CDI permanece 

ambígua. Convém salientar que os fatores de risco e o 

limiar para implantação de CDI em crianças e idosos 

podem ser distintos daqueles de jovens e adultos. Na 

presença de FE <50%, a terapêutica médica deve ser 

modificada de acordo com as diretrizes para a insufici-

ência cardíaca com FE reduzida. Na MCH obstrutiva re-fratária, a miectomia cirúrgica ou a ablação septal com 
álcool, realizadas em centros experientes, associam-se 

atualmente a mortalidade aos 30 dias <1% e a redução 

efetiva da obstrução em> 90% dos casos.Na fibrilação auricular (FA), os anticoagulantes orais 
de ação direta (DOAC) são agora a opção de primeira 

linha e devem ser considerados independentemente do 

score CHA
2
DS

2
VASc. A monitorização eletrocardiográ-fica prolongada (> 24h) está indicada em doentes com 

sintomas potencialmente arrítmicos e deve ser ponde-

rada em doentes com fatores de risco adicionais para FA 
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(dilatação auricular esquerda, idade avançada, classe 

III-IV de NYHA). Relativamente ao estudo genético, reco-

menda-se a reavaliação dos critérios de patogenicidade 

de qualquer variante genética a cada 2 a 3 anos, com as 

inerentes repercussões na estratégia de rastreio clínico 

dos familiares. O rastreio periódico pode iniciar-se na 

infância e manter-se até à meia-idade, dependendo das 

características do doente e dos familiares.

Em doentes com MCH não é contraindicada a prática 

de exercício recreativo de intensidade ligeira a mode-

rada. A participação em atividades recreativas de ele-

vada intensidade ou competitivas de moderada a ele-

vada intensidade pode ser ponderada numa avaliação 

que deve envolver o próprio doente e eventualmente 

terceiros. Na realização das atividades desportivas 

escolares é desejável a proximidade a desfibrilhadores 

automáticos externos.

concluSõeS e implicaçõeS para o 

munDo luSófono

As atuais recomendações para o diagnóstico e tra-

tamento de doentes com MCH reforçam a necessidade 

de centros multidisciplinares apetrechados com equi-

pamentos de imagem, diagnóstico genético, centros de 

intervenção de elevado volume e com capacidade de 

seguimento de doentes a longo prazo. 

A organização e hierarquização dos cuidados a 

prestar aos doentes com MCH deve ser articulada a 

nível interinstitucional de forma a promover a pres-

tação dos melhores cuidados. Esta organização é ainda 

mais imperiosa em países em que o acesso a novas 

modalidades de diagnóstico e/ou terapêutica é mais 

escasso, como é o caso de alguns países Lusófonos.
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