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Novas estratégias em miocardiopatia
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miocardiopatia hipertréfica (MCH) é uma
doen¢a cardiaca hereditaria frequente e tem
uma distribui¢do a nivel global. Embora a preva-
léncia estimada da doenga nos Estados Unidos seja de
1:200-1:500 (1), sdo escassos os dados epidemiologicos
provenientes de paises Lus6fonos.

Em 2018, foram publicados dados de trés impor-
tantes registos que incluiram doentes do Brasil e de
Portugal (2-4). No registo SHaRe verificou-se que a
menor idade de diagnéstico e a presenca de mutagdes
sarcoméricas estdo associadas a pior prognostico. No
registo portugués, que incluiu 1042 doentes com MCH,
constatou-se elevada morbilidade, sendo a insufici-
éncia cardiaca a principal causa de morte, seguida pela
morte subita(4).

Convém salientar que em estudos europeus a de-
finicdo de MCH pode incluir as fenocdpias da doenga
sarcomérica, de acordo com as recomendagdes da
Sociedade Europeia de Cardiologia (5).

Nos udltimos anos, os desenvolvimentos em varias
areas, como aimagiologia e a genética, tém contribuido
para o conhecimento da fisiopatologia da doenga,
tendo impacto nas recomendac¢des internacionais. A
aplicacdo pratica destas orientagdes tem contribuido
para a reducdo da mortalidade da MCH para valores
<1% ao ano (6).

RESUMO DO ARTIGO

De acordo com as atuais recomendagdes do Colégio
Americano de Cardiologia e da Associagdo Americana
do Coragdo, o diagndstico da MCH, na auséncia de his-
toria familiar, depende da evidéncia de uma espessura
telediastélica em qualquer segmento do ventriculo
esquerdo (VE) 2 15mm, em doentes adultos, ou de um
score z> 2,5 desvios-padrao da média normalizada
para a area de superficie corporal, nas criancas (6).
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Sdo recomendados centros multidisciplinares de
referéncia para o seguimento dos doentes, onde estes
podem ter acesso as diferentes op¢des terapéuticas e
participar ativamente na tomada de decisdes, nomea-
damente de implantagao de cardioversores-desfibrilha-
dores (CDI) ou de prescrigdo da pratica desportiva.

Na estratificacdo de risco de morte stbita cardiaca,
deve ter-se em conta nao apenas os dados da historia
pessoal (paragem cardiaca, arritmias ventriculares,
sincope arritmica, hipertrofia 230mm) ou familiar
(morte subita prematura), mas também marcadores
mais recentes de risco, como a fracao de ejecao (FE)
do VE <50% e a presenca de aneurisma apical. A
presenca de realce tardio extenso na ressonancia
magnética cardiaca (RMC) envolvendo=15% da massa
do VE também aumenta o risco de morte subita, mas
nao existe ainda consenso no método de quantificacao
ideal. O recurso a esta técnica de imagem, incluindo a
sua repeticdo periddica, a cada 3 - 5 anos, pode ser util
quando a decisdo para implantacao de CDI permanece
ambigua. Convém salientar que os fatores de risco e o
limiar para implantacdo de CDI em criangas e idosos
podem ser distintos daqueles de jovens e adultos. Na
presen¢a de FE <50%, a terapéutica médica deve ser
modificada de acordo com as diretrizes para a insufici-
éncia cardfaca com FE reduzida. Na MCH obstrutivare-
frataria, a miectomia cirirgica ou a ablacado septal com
alcool, realizadas em centros experientes, associam-se
atualmente a mortalidade aos 30 dias <1% e a redugao
efetiva da obstrucao em> 90% dos casos.

Na fibrilacao auricular (FA), os anticoagulantes orais
de agdo direta (DOAC) sdo agora a opg¢do de primeira
linha e devem ser considerados independentemente do
score CHA,DS,VASc. A monitorizagdo eletrocardiogra-
fica prolongada (> 24h) esta indicada em doentes com
sintomas potencialmente arritmicos e deve ser ponde-
rada em doentes com fatores de risco adicionais para FA
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(dilatagdo auricular esquerda, idade avancada, classe
[1I-1IVde NYHA). Relativamente ao estudo genético, reco-
menda-se a reavaliagdo dos critérios de patogenicidade
de qualquer variante genética a cada 2 a 3 anos, com as
inerentes repercussdes na estratégia de rastreio clinico
dos familiares. O rastreio periédico pode iniciar-se na
infdncia e manter-se até a meia-idade, dependendo das
caracteristicas do doente e dos familiares.

Em doentes com MCH néo é contraindicada a pratica
de exercicio recreativo de intensidade ligeira a mode-
rada. A participacdo em atividades recreativas de ele-
vada intensidade ou competitivas de moderada a ele-
vada intensidade pode ser ponderada numa avaliagdo
que deve envolver o proprio doente e eventualmente
terceiros. Na realizacdo das atividades desportivas
escolares é desejavel a proximidade a desfibrilhadores
automaticos externos.

CONCLUSOES E IMPLICACOES PARA O
MUNDO LUSOFONO

As atuais recomendagdes para o diagnostico e tra-
tamento de doentes com MCH refor¢am a necessidade
de centros multidisciplinares apetrechados com equi-
pamentos de imagem, diagndstico genético, centros de
intervencdo de elevado volume e com capacidade de
seguimento de doentes a longo prazo.

A organiza¢do e hierarquiza¢do dos cuidados a
prestar aos doentes com MCH deve ser articulada a
nivel interinstitucional de forma a promover a pres-
tacdo dos melhores cuidados. Esta organizagdo é ainda
mais imperiosa em paises em que 0 acesso a novas
modalidades de diagndstico e/ou terapéutica é mais
escasso, como é o caso de alguns paises Lus6fonos.
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