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Sao relatados conhecimentos recentes sobre a cardiomiopa-
tia hipertréfica nas dreas de etiologia genética, métodos di-
agndsticos como ecocardiografia, ressonancia magnética
cardiaca e tomografia computadorizada com multiplas colu-
nas de detetores, assim como as relacionadas ao tratamento
clinico com novas drogas e prevencao da morte sibita com o
desfibrilador implantdvel. Em 2008, a cardiomiopatia hiper-
trofica completou 50 anos de sua descricdo por Donald Tea-
re, patologista londrino e, apesar do tempo decorrido, em
que houve grande avanco no conhecimento, ainda ha muito
por conhecer.
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HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY: A REVIEW

Recent knowledge about hypertrophic cardiomyopathy, in
the areas of genetic etiology, diagnostic methods such as
echocardiography, cardiac magnetic resonance imaging and
computed tomography with multiple columns of detectors,
as well as those related to clinical treatment with new drugs
and prevention of sudden death with implantable defibrilla-
tor, are reported in this review. In 2008, it has been passed
50 years from the first description of hypertrophic cardio-
myopathy by the British pathologist Donald Teare. Despite
the time elapsed in which there was great progress in know-
ledge of it, there is still much to learn.
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INTRODUCAO

A cardiomiopatia hipertréfica é doenca primaria do cora-
cdo, transmitida por gene autossdmico dominante, com pre-
valéncia de 1:500 na populacdo geral. E a causa mais fre-
quente de morte subita em jovens, incluindo atletas treina-
dos, e causa disfun¢do miocdardica diastélica em qualquer
idade'?. E caracterizada por hipertrofia do ventriculo esquer-
do, sem dilatagdo, na auséncia de outra doenga cardiaca ou
sistémica que possa levar a aumento da espessura da parede
ventricular.

O diagnéstico € feito pela ecocardiografia e pela resso-
nancia magnética, que demonstram a hipertrofia ventricular;
porém, em muitos casos, o perfil clinico e a realiza¢do do
heredograma podem informar sobre a prevaléncia e o prog-
nostico da doenga®?.

A cardiomiopatia hipertrdfica é causada por mutagdes em
13 genes que codificam proteinas do sarcomero cardiaco,
havendo mais de 400 mutagdes ja descritas. Entretanto, mu-
tagdes nos genes da cadeia pesada da 3-miosina cardiaca, da
proteina C de liga¢do a miosina e da troponina T sdo respon-
sdveis por dois tercos dos casos* (Tabela 1).

sdbita.’ Posteriormente, a moléstia foi caracterizada clinica-
mente por Goodwin et al.® (1960) e por Braunwald et al.’
(1964).

ECOCARDIOGRAFIA

A ecocardiografia é o método que estabelece o diagnés-
tico da cardiomiopatia hipertréfica. O achado de espessura
parietal maior que 15 mm em qualquer segmento do ventri-
culo esquerdo confirma o diagnéstico. Em familiares de pa-
cientes com cardiomiopatia hipertréfica, espessura maior que
13 mm torna o diagndstico altamente provavel. Além da ca-
racterizag@o anatdmica da doenca, a ecocardiografia permi-
te analisar, de forma detalhada, aspectos funcionais que se-
rdo fundamentais na avalia¢do prognéstica e na orientacio
terapéutica. Essa andlise deve incluir estudo das funcdes sis-
télica e diastélica do ventriculo esquerdo, além da verifica-
¢ao de sinais de obstrucdo da via de saida, insuficiéncia mi-
tral e isquemia miocardica'®.

Aspectos anatomicos de importancia clinica
A hipertrofia ventricular esquerda na cardiomiopatia hi-

Tabela 1 - Genes que determinam proteinas, filamentos estruturais, ligacdo de proteinas sarcoméricas e proteinas da
banda Z do sarcomero, e nimero de mutagdes que determinam a cardiomiopatia hipertréfica

Gene Simbolo Mutacoes
Cadeia pesada da B-miosina cardiaca (MYH?7) 194
Proteina C de ligacdo a miosina (MYBPC3) 149
Troponina T cardiaca (TNNT2) 31
Troponina I cardiaca (TNNI3) 27
a-tropomiosina (TPM1) 11
Cadeias leves da miosina reguladora (MYL2) 10
Cadeias leves da miosina essencial (MYL3) 5
«a-actina cardiaca (ACTC) 6
Troponina C cardiaca (TNNC1) 1
Titina (TTN) 2
Cadeia pesada da a-miosina cardiaca (MYHO6) 1
Proteina muscular LIM (CRP3) 1
Teletonina (TCAP) 1

Em 1958, Donald Teare, patologista londrino, descreveu
a cardiomiopatia hipertréfica pela primeira vez, com a pu-
blicacdo de uma série de 8 casos de necropsia, demonstran-
do hipertrofia predominante no septo e chamando a atengao
para o fato de que todos os pacientes eram jovens e da mes-
ma familia, 7 deles tendo falecido em decorréncia de morte

pertréfica tem distribui¢do e magnitude muito varidveis. Em-
bora qualquer segmento possa estar comprometido, locali-
za-se predominantemente nas paredes septal anterior, ante-
rior e lateral anterior'>®, Para essa caracterizacéo, é funda-
mental estudo detalhado utilizando a ecocardiografia bidi-
mensional. O diagnéstico de hipertrofia miocardica pelo eco-
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cardiograma modo-M € limitado, pois, por essa técnica, ha-
bitualmente mede-se apenas as espessuras do septo anterior
e da parede inferior. Além da localizagdo e distribuicdo da
hipertrofia, a medida da espessura em todos os segmentos
comprometidos tem importincia ndo sé para determinar a
magnitude da hipertrofia, como pelas implicacdes prognds-
ticas. Espessura > 30 mm estd associada a risco de morte
stibita’.

Mais recentemente, o ecocardiograma tridimensional vem
sendo incorporado como uma técnica complementar e adici-
onal no detalhamento anatdmico do cora¢do. Em trabalho
recente, estudando pacientes com cardiomiopatia hipertréfi-
ca e comparando o ecocardiograma de segunda dimensao
(2D) e de terceira dimensao (3D) com a ressonancia magné-
tica, o modo 3D demonstrou ser melhor que o 2D na avalia-
cdo da hipertrofia miocérdica, dos volumes, da fracdo de eje-
¢do e da massa do ventriculo esquerdo®.

Obstrucao da via de saida do ventriculo esquerdo

A definicdo das formas obstrutivas e ndo-obstrutivas da
doenga tem importancia clinica pelas implicagdes na estra-
tégia de tratamento e baseia-se na presencga de obstrug¢do da
via de saida do ventriculo esquerdo.

Em repouso, a obstrugdo € dita presente quando o gradi-
ente na via de saida for superior a 30 mmHg. Modificacdes
da contratilidade miocdrdica e da pré e pds-carga do ventri-
culo esquerdo podem altera-la de forma expressiva. Assim,
a verificag@o da resposta do gradiente de via de saida diante
de testes provocativos, principalmente os fisiolégicos como
exercicios, manobra de Valsalva ou modificacdes stbitas de
decubito, é fundamental para caracterizar a obstrucdo e de-
terminar sua importancia clinica'’.

A forma obstrutiva representa cerca de 30% a 50% dos
portadores de cardiomiopatia hipertréfica. A identificagdo e
a quantificacdo dessa anormalidade é fundamental por re-
presentar determinante importante do progndstico® em rela-
¢a0 a piora dos sintomas e a maior ocorréncia de morte stibi-
ta, sendo, portanto, parte essencial da avaliagdo ecocardio-
grafica'?. Deve-se destacar que porcentagem significativa de
pacientes apresenta aumento do gradiente quando submeti-
da a teste provocativo com exercicio fisico ou manobra de
Valsalva, levantando a possibilidade de obstruc¢ao latente ou
provocavel como causa de sintomas entre os que nao apre-
sentam gradiente importante em condigdes de repouso'.

Disfuncao diastélica do ventriculo esquerdo

E uma anormalidade funcional frequente e precoce em
portadores de cardiomiopatia hipertréfica, sendo um dos me-
canismos responsdveis pelos sintomas na maioria dos paci-

entes”. A disfuncio diastdlica é decorrente da alteracéo do
relaxamento ativo do miocardio e da complacéncia da cama-
ra ventricular, causada pela hipertrofia miocardica e, princi-
palmente, pelo acimulo anormal de colageno (fibrose), ten-
do como consequéncia o aumento da pressdo de enchimento
ventricular, com elevagdo da pressdo em atrio e ventriculo
esquerdos, levando a congestao pulmonar e menor consumo
de oxigénio ao exercicio'.

A funcdo diastdlica do ventriculo esquerdo é avaliada,
habitualmente, pela andlise do fluxo mitral por Doppler pul-
sado, sendo relevante a amplitude das ondas E e A. Nas fa-
ses iniciais da disfuncao diastélica (estdgios I e II), a maior
amplitude da onda A em relacdo a E ou a inversao do padrao
com manobras provocativas como a de Valsalva indicam a
importante contribuic@o atrial no enchimento ventricular.
Além disso, aumento do tempo de desaceleraciao da onda E
e do tempo de relaxamento isovolumétrico reforcam a pre-
senca de disfungdo diastdlica do ventriculo esquerdo's. Nas
fases mais adiantadas de disfunc¢ao diast6lica, em que as pro-
priedades eldsticas das paredes estdo definitivamente com-
prometidas, resultando em diminui¢do da complacéncia da
cavidade, o fluxo mitral passa a apresentar o padrio restriti-
vo ou pseudonormal, facilmente reconhecido por ecocardio-
grafistas experientes.

Complementando a andlise do fluxo mitral, as medidas
das velocidades e dos indices das ondas sistdlica (S), diasté-
lica (D) e pds-contragdo atrial (onda A reversa) do fluxo de
veias pulmonares pelo Doppler pulsado podem acrescentar
informacdes adicionais importantes relacionadas as fungdes
reservatoria, condutora e de bomba propulsora do atrio es-
querdo’®.

Mais recentemente, a utilizagdo do Doppler tecidual, que
analisa a velocidade de movimento do miocardio no inicio
(onda E’) e final (onda A’) da diastole, e durante a sistole
ventricular (onda S’), tem se destacado como técnica de gran-
de valor na avaliac@o da func¢ao diastdlica do ventriculo es-
querdo. Por ser menos dependente das condi¢cdes hemodina-
micas de carga, tem maior sensibilidade e especificidade em
detectar modifica¢des da funcdo diastélica do ventriculo es-
querdo', que se caracterizam pela diminui¢ao da velocidade
da onda E’, podendo, inclusive, ser detectadas em individu-
0s com mutacio genética para cardiomiopatia hipertréfica,
mesmo antes do aparecimento da hipertrofia miocéardica'”. A
razdo E/E’, derivada das velocidades obtidas com o Doppler
do fluxo mitral e do anel mitral, tem estreita correlagdo com
a pressdo diastdlica final do ventriculo esquerdo.

As modificagdes hemodinamicas impostas pela disfun-
¢ao diastdlica sdo responsdveis por alteracdes estruturais do
atrio esquerdo que sofre um processo de remodelamento.
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Dessa forma, a avaliagdo das dimensdes do atrio esquerdo
pode acrescentar informagdes relevantes relacionadas a sua
duracéo e gravidade's.

Disfuncao sistélica do ventriculo esquerdo

A funcio sistélica na cardiomiopatia hipertréfica € nor-
mal, ou mais frequentemente hiperdinamica, tanto nas for-
mas obstrutivas como nas nao-obstrutivas da doenca, evolu-
indo habitualmente de forma estavel. Entretanto, em menos
de 5% dos casos evoluem com disfuncio sistélica, caracteri-
zada por deteriorag@o progressiva da fungdo contratil, dimi-
nuicdo da fracdo de ejecdo e dilatagdo do ventriculo esquer-
do. Essas modifica¢des sdo atribuidas a fibrose miocardica,
a isquemia miocardica e infartos por doenga de pequenos
vasos, ou ainda a doenca coronariana aterosclerdtica™®. O
reconhecimento precoce dessa forma evolutiva da doenca é
fundamental pelas implicagdes na orientagdo terapéutica.

Deve-se salientar que as disfungdes sistolica e diastdlica
ocorrem de forma simultanea, sendo frequente a observagao
do enchimento ventricular do tipo restritivo da fase tardia da
doenca.

RESSONANCIA MAGNETICA CARDIACA

Estudos recentes demonstram que a ressonancia nuclear
magnética pode ser utilizada para diagnéstico, principalmente
nos casos em que a hipertrofia predomina na parede antero-
lateral e na regido apical. Permite avaliar as dimensdes car-
diacas, os volumes e a fragdo de ejecdo e, ainda, identificar o
padrio e a extensdo da hipertrofia miocédrdica®. Temos utili-
zado a ressondncia magnética para avaliar o progndstico da
cardiomiopatia hipertréfica, uma vez que por meio dela é
possivel também identificar, quantificar e determinar a loca-
lizacdo e o padrdo de fibrose miocardica em até 80% dos
pacientes. A presenca de fibrose no miocéardio tem sido rela-
tada como um novo fator de risco para morte sibita, que é a
forma e causa mais frequente de morte em individuos jo-
vens?!.

TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA COM
MULTIPLAS COLUNAS DE DETETORES

Como pacientes portadores de marca-passo e cardiover-
sor-desfibrilador implantdvel t€ém contraindicagdo absoluta
para se submeter a ressonincia magnética cardiaca, Shio-
zaki et al.”> desenvolveram, em nossa institui¢do, técnica to-
mogréfica para identificar a fibrose miocardica. Assim, con-
seguimos demonstrar que pacientes com taquiarritmias ven-
triculares tratados apropriadamente pelo cardioversor-desfi-

brilador implantdvel demonstravam o dobro de fibrose mio-
cardica quando comparados com aqueles com cardioversor-
desfibrilador implantdvel sem taquiarritmias ventriculares,
evidenciando a existéncia de correlagdo entre a fibrose mio-
cardica e a morte subita em pacientes com cardiomiopatia
hipertréfica e cardioversor-desfibrilador implantdvel®.

TRATAMENTO - ORIENTACOES GERAIS

Diante de uma pessoa portadora de cardiomiopatia hi-
pertréfica e de seus familiares, o cardiologista responsavel
pelo caso deve estar preparado para esclarecer algumas pre-
ocupacdes e questdes frequentemente levantadas.

O aconselhamento genético deve ser abordado & medida
que se conhece a penetrancia da cardiomiopatia hipertréfica
naquela familia, devendo-se ter em conta, também, o modo
como a doenga tem se manifestado nos membros afetados.
Casos isolados, assintomadticos e sem fen6tipos graves cons-
tituem o lado “benigno”; casos frequentes na familia, com
relatos de insuficiéncia cardiaca e morte sibita, devem ser
vistos como preocupantes em relagdo as futuras geracdes.
Dentro de alguns anos, a verificag@o rotineira da mutacio
patogénica no exame de sangue serd de fundamental impor-
tancia para resolver essa e outras questdes. Por enquanto, é
dever do médico indicar exame cardioldgico, eletrocardio-
grama e ecocardiograma para todos os parentes de primeiro
grau.

A contracepg¢ao oral ndo tem contra-indicagdo (exceto em
situa¢des potencialmente trombogénicas), a gravidez é ge-
ralmente bem tolerada, e a maioria dos partos ndo tem inter-
corréncias graves®. Apesar disso, a gestacdo e o parto de-
vem ser vistos como situagdes de risco nas pacientes muito
sintomaticas, com comprometimento estrutural e funcional
significativo, merecendo cuidados especiais. Pacientes com
graus avancados de insuficiéncia cardiaca diastdlica ou sis-
télica ndo devem engravidar.

Atividades esportivas leves, a principio, ndo sdo proibi-
das, principalmente se a estratificacio para morte stbita in-
dicar baixo risco; ja atividades fisicas intensas e competi-
¢oes sdo desaconselhadas para todos os pacientes.

A endocardite infecciosa é uma complicac¢do da cardio-
miopatia hipertréfica obstrutiva® e a profilaxia deve ser ins-
tituida da mesma forma como € preconizada para outras car-
diopatias toda vez que houver manipulacio da gengiva, per-
furacdo da mucosa oral ou da regido periapical do dente. Uti-
lizamos amoxacilina 2 g via oral 60 minutos antes do proce-
dimento; para pacientes alérgicos, recomenda-se cefalexina
2 g via oral ou clindamicina 600 mg via oral ou azitromicina
ou claritromicina 500 mg via oral. Anestesias odontoldgicas
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ndo preocupam. Em cirurgias ndo-cardiacas, o risco opera-
tério estd aumentado em pacientes com cardiomiopatia hi-
pertréfica e é diretamente proporcional a gravidade da doen-
ca’.

A maior dificuldade existente em relagdo ao tratamento
de pacientes com cardiomiopatia hipertréfica é a auséncia
de estudos randomizados, como bem enfatizou Maron?, em
sua revisdo sistemdtica: “A maioria dos estudos clinicos em
pacientes com cardiomiopatia hipertréfica sdo observacio-
nais e retrospectivos, em decorréncia da dificuldade em se
organizar ensaios clinicos de grande porte em uma doenga
com expressao heterogénea, triagem seletiva e mecanismos
variados de morbidade e mortalidade. Portanto, o nivel de
evidéncia que norteia a conduta na cardiomiopatia hipertré-
fica € derivado primariamente de estudos ndo-randomiza-
dos”. Refor¢ando essa declaragdo, o mais recente documen-
to de consenso internacional nio incluiu qualquer tipo de
classificac@o ou nivel de evidéncia para as opg¢des de trata-
mento ali discutidas e recomendadas?®. Apesar dessas limita-
¢oes, algumas condutas terapéuticas t€m sido consagradas
ao longo dos dltimos anos.

Perspectivas para o tratamento farmacologico

Em se tratando de doenga causada por mutacdes genéti-
cas que condicionam deformacdes nas proteinas do sarco-
mero cardiaco, pouco se espera das intervengdes farmacol6-
gicas. De fato, ndo hd qualquer descri¢do de regressdo de
hipertrofia com os medicamentos comumente utilizados na
cardiomiopatia hipertréfica (betabloqueadores, bloqueado-
res dos canais de cdlcio e disopiramida). Assim, as marcas
histopatoldgicas da cardiomiopatia hipertréfica (hipertrofia
e desorganizacdo das fibras miocérdicas e fibrose interstici-
al e perivascular) foram consideradas, por muitos anos, ina-
bordaveis do ponto de vista terapéutico. Numa analogia su-
perficial com a anemia falciforme, em que a hemoglobina
geneticamente anomala deforma as hemdcias, hd pouca es-
peranga de que qualquer fairmaco venha a “corrigir” a defor-
midade do sarcdmero anormal na cardiomiopatia hipertréfi-
ca. No entanto, a fibrose intersticial, que contribui para a
deteriorag@o e para o progndstico dos pacientes®, e que deve
ser resultante da interac¢do de varios fatores, pode e deve ser
abordada.

Em 2001, a publicacdo de um estudo experimental trou-
Xe uma nova perspectiva para o tratamento da cardiomiopa-
tia hipertr6fica®. Em camundongos portadores de cardiomi-
opatia hipertré6fica humana transgénica, o tratamento rando-
mizado placebo-controlado com losartan, um bloqueador dos
receptores AT1 da angiotensina II, foi capaz de reduzir/re-
gredir a fibrose intersticial dos animais tratados, o que nio

ocorreu com o grupo placebo. Sabe-se que os efeitos tréfico
e pro-fibrético da angiotensina II no miocardio sdo marcan-
tes, de acordo com virias pesquisas in vitro e in vivo*®3.,
Embora a angiotensina II ndo esteja aumentada no sangue
de pacientes com cardiomiopatia hipertr6fica®, uma intri-
gante relag@o parece existir entre o fendtipo e o polimorfis-
mo genético da enzima de conversdo da angiotensina I**. Com
base nessas premissas, em um ensaio aberto piloto realizado
em nossa instituicdo, a utilizagdo de losartan em pacientes
com cardiomiopatia hipertréfica ndo-obstrutiva foi muito bem
tolerada e resultou em melhora da fungao diastélica avaliada
pela classe funcional, do ecocardiograma com Doppler teci-
dual e da dosagem do NT-proBNP plasmético*. A dose ini-
cial de losartan foi de 50 mg por dia, aumentada para 100
mg por dia em todos os pacientes e os medicamentos em uso
prévio foram mantidos. Os pacientes incluidos ndo apresen-
tavam gradiente significativo em repouso e o tratamento nao
induziu novos gradientes nem elevacdo dos gradientes ba-
sais. Nenhum efeito adverso relevante foi relatado, princi-
palmente hipotensio sintomatica.

Alguns estudos de porte também restrito foram posteri-
ormente publicados, todos mostrando associag@o entre o uso
de bloqueadores de receptores da angiotensina II e melhora
anatomica e funcional em pacientes com cardiomiopatia hi-
pertréfica®>’. No momento, o que se pode inferir desses es-
tudos € que os bloqueadores dos receptores da angiotensina
II sdo muito bem tolerados por pacientes com cardiomiopa-
tia hipertréfica, ndo apresentam risco de aparecimento/exa-
cerbacdo de obstrugdo, beneficiam funcionalmente, prova-
velmente também estruturalmente, mas ainda carecem de
estudos randomizados que estabelecam beneficios prognds-
ticos.

O mesmo grupo de pesquisas que encontrou beneficios
do losartan em camundongos com cardiomiopatia hipertré-
fica humana transgénica conduziu também um ensaio ran-
domizado em coelhos com modelo humano de cardiomiopa-
tia hipertréfica, dessa vez com sinvastatina contra placebo™®.
Os resultados foram encorajadores, haja vista a regressao de
hipertrofia e fibrose que foi constatada nos animais tratados
com a sinvastatina. No entanto, num dnico estudo em huma-
nos com cardiomiopatia hipertréfica disponivel na literatu-
ra, de pequeno porte, mas bem delineado, a atorvastatina na
dose didria de 80 mg/dia, durante nove meses, ndo foi capaz
de induzir melhora estrutural ou funcional, em comparagao
com os pacientes que usaram placebo®. Assim sendo, no
momento ndo ha qualquer evidéncia cientifica que advogue
o uso de estatinas no tratamento especifico da cardiomiopa-
tia hipertréfica humana.

Outra linha de pesquisas que necessita ser seguida é re-
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ferente a possibilidade de que o antagonismo da aldosterona
possa ser benéfico na cardiomiopatia hipertréfica, pois estu-
dos experimentais apontam para o papel fundamental da al-
dosterona como ponte molecular entre o defeito genético e a
manifestagdo fenotipica na cardiomiopatia hipertréfica®. O
uso da espirolactona na insuficiéncia cardiaca ja estd con-
sagrado, e a hipotese de que possa ser benéfico também
na cardiomiopatia hipertréfica, mesmo na fase de fungao
sistélica preservada, € atraente e precisa ser efetivamente
testada.

PREVENCAO E TRATAMENTO DA
MORTE SUBITA

A morte stbita ¢ a forma mais frequente de morte em
pacientes jovens com cardiomiopatia hipertréfica, esta ge-
ralmente relacionada a taquiarritmias ventriculares e a mor-
talidade anual global é de 0,5% a 1,5% ao ano*'; ja em paci-
entes com cardiomiopatia hipertréfica e um ou mais fatores
de risco de morte subita € de 1,4% a 5% ao ano*>*'>?’. Atual-
mente o reconhecimento desse pequeno grupo de pacientes com
alto risco de morte subita constitui-se no grande desafio clinico.

A base fisiopatolégica é dada pela presenga de hipertro-
fia com desarranjo dos midcitos e miofibrilas, associada ao
aumento da fibrose miocérdica, levando a alteracdes de jun-
¢oes intercelulares, prolongamento de potencial de acdo, pds-
potenciais tardios e favorecendo mecanismos de reentrada;

sd0 o substrato para taquiarritmias ventriculares, que, em si-

tuacdes de esfor¢o levando a isquemia e presenga de obstru-

¢do na via de saida do ventriculo esquerdo, favorecem ou
deixam o miocardio vulnerdvel para o aparecimento das

mesmas e morte sdibita>!*?” (Figura 1).

Os fatores de risco de morte stibita aceitos universalmente
3502,]3,42,43:

— parada cardiaca ou taquicardia ventricular sustentada;

— histéria familiar de morte subita em parente de primeiro
grau ou mutagdo genética de alto risco;

— sincope inexplicavel recorrente, principalmente em jovens
e durante exercicio;

— taquicardia ventricular ndo-sustentada ao Holter de 24 ho-
ras (3 batimentos por minuto ou mais com frequéncia
cardiaca > 120 batimentos por minuto);

— resposta anormal da pressdo arterial ao exercicio ou hipo-
tensdo, principalmente em pacientes com menos de 50
anos;

— hipertrofia do miocdrdio com espessamento da parede do
ventriculo esquerdo > 30 mm, principalmente em ado-
lescentes e jovens;

— fibrose miocérdica (trabalhos recentes, inclusive um realiza-
do em nossa Institui¢@o utilizando a ressonancia magnética
e a tomografia computadorizada com muiltiplas colunas de
detetores em pacientes com cardiomiopatia hipertréfica e
desfibrilador, demonstraram que existe correlacdo entre
quantidade de fibrose miocérdica e morte sdbita)'*.

A
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Figura 1. Eletrocardiografia dindmica de paciente do sexo feminino, com 43 anos de idade, apresentando cardiomiopatia
hipertréfica e episédio de taquicardia ventricular nao-sustentada.
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O tratamento recomendado € o implante de desfibrilador
(cardioversor-desfibrilador implantavel), eficaz no controle
das arritmias ventriculares. Alguns modelos tém a funcdo de
marca-passo e podem ser usados como tratamento da doen-
ca do né sinusal e de disturbios do sistema de condugio que
podem ser acentuados pela medicagdo antiarritmica, reduzir
o gradiente da via de saida do ventriculo esquerdo e, em al-
guns, até tratar a fibrilagdo atrial paroxistica, comum nessa
doenga***,

Estudos demonstrando a experiéncia com esse trata-
mento sio poucos e observaram que quando indicado como
prevencgdo primdria o cardioversor-desfibrilador implan-
tavel evita 4 mortes em 100 pacientes com cardiomiopa-
tia hipertréfica por ano, enquanto na prevencao secunda-
ria evita 11 mortes em 100 por ano. Cabe ressaltar que a
incidéncia de choques apropriados € de 20% e a de cho-
ques inapropriados é maior, entre 23% e 25%, além de
levar a complicacdes como falha do aparelho, infeccao,
ansiedade e depressdo em até 4%, principalmente em pa-
cientes jovens. Em criancas hd o risco de fratura do cabo-
eletrodo*>#4,

Segundo a Diretriz das Sociedades Americanas (ACC/
AHA) e Europeia (ESC), de 2006*, o cardioversor-desfibri-
lador implantdvel estd indicado como prevengdo secunddria
em pacientes com cardiomiopatia hipertréfica e taquiarrit-
mias ventriculares (taquicardia ventricular/fibrilacao ventri-

cular), Classe I — nivel de evidéncia B. O cardioversor-desfi-
brilador implantdvel pode ser eficaz na prevencdo primdria
em pacientes com cardiomiopatia hipertréfica com um ou
mais fatores de risco maiores, como parada cardiorrespira-
téria, taquicardia ventricular sustentada, taquicardia ventri-
cular nao-sustentada, histéria familiar de morte subita, sin-
cope inexplicada, hipertrofia do ventriculo esquerdo > 30
mm e resposta anormal da pressao arterial ao exercicio, Classe
IIa — nivel de evidéncia C. A terapia com amiodarona estaria
indicada nesses pacientes quando nio é possivel a utilizacio
do cardioversor-desfibrilador implantavel, Classe IIb — ni-
vel de evidéncia C.

Temos indicado o cardioversor-desfibrilador implantavel,
principalmente como prevencdo secunddria e primdria, na
presenca de dois ou mais fatores de risco e em casos nos
quais a doenca tem elevada prevaléncia familiar com alta
mortalidade. Em trabalho realizado em nossa Institui¢ao, por
Medeiros et al.**, com 26 pacientes com cardiomiopatia hi-
pertréfica, foi indicado o cardioversor-desfibrilador implan-
tdvel em 10 para preven¢do secunddria e em 16 com dois ou
mais fatores de risco para prevencdo primdria. Apds segui-
mento médio de 20 meses foram observados choques efica-
zes em 4 pacientes (15%).

Temos utilizado a amiodarona na dose de 200 mg/dia em
pacientes com taquicardia ventricular ndo-sustentada ao
Holter como unico fator de risco.
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