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Atualizacao de Tema em Cardiologia

Prevencao de Morte Subita em Portadores de Cardiomiopatia
Hipertréfica

INTRODUCAO

Cardiomiopatia hipertréfica (CMH) & a mais fre-
quente das doencas estruturais relevantes de origem
genética. Tem uma estimativa de ocorréncia de 1 em
cada 500 individuos na populagdo em geral."

Sua caracteristica fenotipica mais comum expres-
sa uma hipertrofia ventricular esquerda, predominan-
temente na porcéo proximal do septo interventricular,
causando um tensionamento do aparelho subvalvar
do folheto anterior da mitral durante a ejecao ventri-
cular esquerda, gerando uma obstrucdo dinamica da
via de saida do ventriculo esquerdo, e eventual insu-
ficiéncia mitral.

Sintomas e sinais correspondentes a este fendétipo
incluem dispneia progressiva, dor precordial, sincope
e achado de um sopro caracteristico entre a reborda
esternal esquerda e o foco mitral, mesossistélico e que
aumenta com a manobra de Valsalva.

Sendo esta a apresentacéo mais reconhecida nem
sempre se observa a presenca do total espectro des-
sas manifestagdes ou achados.

Alguns pacientes sdo francamente assintomaticos
e até mesmo esportistas de alta performance e que
tém a condigcéo reconhecida pelo achado de um sopro
ou em ECG com SVE ou num ecocardiograma.

Outros feno6tipos incluem hipertrofia generalizada,
apical, entre outras.

Em todas as formas paira uma preocupacgdo de
morte subita, que a rigor parecia de inicio ter maior
prevaléncia do que a que hoje se registra, sendo atual-
mente estimada entre 1 e 2% ao ano.?

Uma avaliagcdo da razdo da mudanca foi a selecéo
de pacientes, ja que aos centros que colimavam as in-
formacgbes que originavam as publicagdes eram referi-
dos os casos mais graves.

A ocorréncia de morte subita é observada em pra-
ticamente todas as faixas etarias e sendo mais preva-
lente entre os mais jovens. (Fig. 1)
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Figura 1 - Mortalidade e causa de 6bito em portadores

de CMH. (Adaptado de Maron B et al. Epidemiology of Hypertro-
phic Cardiomyopathy—Related Death Circulation. 2000;102:858-864)

A caracteristica da morte subita em casos de CMH,
geralmente abrupta e a farta documentagao em casos
monitorizados durante sua ocorréncia, confirmam a
suspeita de sua relacdo com arritmias ventriculares-
taquicardia ventricular e fibrilagéo ventricular.

Bases histopatolégicas que fundamentam esta
tendéncia sao claramente demonstradas em estudos
de necropsia que revelam desalinhamento das fibras
hipertrofiadas, em meio a quantidades variaveis de fi-
brose, ensejando a formacgéo de sitios que propiciam
microrreentradas como sua origem. (Fig. 2)

Feitosa, G. Prevencao de morte subita em portadores de cardiomiopatia

hipertréfica. Rev. Saude HSI. 2017; 1 MAR (1): 9-12.

Figura 2 - Caracteristica morfolégica da cardiomiopatia
hipertrofica (CMH). A= secc¢éo transversal do coragéo.
B= desalinhamento de fibras miocardicas. C= hipertro-
fia muscular de arteriolas. D= fibrose intermeada com

fibras musculares. (Adaptado de: Maron BJ: Sudden death in
hypertrophic cardiomyopathy. J Cardiovasc Trans| Res 2:368, 2009.)

Tal constatacdo traz imediatamente & mente a pos-
sibilidade do uso do cardioversor-desfibrilador implan-
tavel (CDI) como opcao terapéutica para prevengéo da
morte subita nessa condicao.

E de fato de ha muito o CDI tem sido utilizado po-
dendo-se dele confirmar sua alta eficacia em prevenir
morte subita de portadores de CMH.

Em um acompanhamento de 5 anos de uma série
de 104 pacientes com CMH e CDI, nenhum caso de
morte subita foi constatado, sendo que no interrogaté6-
rio da memoéria desses aparelhos houve um conside-
ravel nUmero de choques apropriados, isto é, choques
que reverteram episddios de taquicardia ventricular ou
fibrilagdo ventricular, numa taxa de 7,9% ao ano em
casos de prevencéao secundaria e de 4,0% ao ano em
casos de prevencdo primaria, mostrando o acerto do
seu uso neste grupo de pacientes avaliados.®

Porém, o seu uso nédo transcorreu sem o apare-
cimento de efeitos indesejaveis, tais como choques
inapropriados em 33,7% dos casos, por motivos ou-
tros que ndo as arritmias ventriculares, a exemplo de
tremores musculares, episédios de fibrilagdo atrial ou
taquicardia atrial, entre outros, e que promovem con-
sideravel desconforto ao paciente, afetando assim sua
qualidade de vida.2 4

Por outro lado, registraram-se faléncia de eléctro-
dos ou infeccdo de partes do sistema em 12,5% e
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4,8%, respectivamente, com as implicagbes morbidas
consequentes.

O que nos remete a consideracdo de se procurar
identificar os pacientes que mais se beneficiarao des-
te recurso.

A ESCOLHA DO CANDIDATO AO USO DO CDI

Quando se trata de prevencao secundaria de morte
subita em portadores de CMH, a escolha é ébvia, tendo
em vista a alta incidéncia deste evento nesta condigéo.

Sao candidatos a prevencdo secundaria os pacien-
tes que foram ressuscitados de um episédio de parada
cardiaca ou aqueles que demonstrem em um Holter a
presenca de taquicardia ventricular por mais de 30 bati-
mentos e com frequéncia cardiaca maior que 120 bpm.

Quando um portador de CMH nao apresenta as
ocorréncias acima e, ainda assim, recebe um CDI é
para prevengao primaria.

Ha muito se reconhece que certos achados, quan-
do presentes, expéem o portador de CMH a uma chan-
ce maior de morte subita, sendo que via de regra os
mais considerados sao: sincope inexplicada, histéria
familiar de morte subita em jovens, espessura septal
maior que 30 mm, resposta anormal da presséo arte-
rial ao exercicio e presenca de taquicardia ventricular
nao sustentada (TVNS).

A presenca de vérios desses fatores num paciente
configura-lhe um risco elevado para morte subita.

Ocorre, porém, que, entre os que foram ressuscita-
dos, ou quando ja em uso de CDI receberam choques
apropriados, é relativamente infrequente a presenca
simultanea destes fatores.

E ainda assim tiveram morte subita havendo a ne-
cessidade de melhor identificagcdo da importéancia des-
tes fatores.

Individualmente em ordem decrescente de razéo
de chances (HR;(95% IC)de predicdo de morte subi-
ta temos: espessura septal > 30mm= 3,1 (1,81- 4,40);
TVNS 2,89 (2,21 — 3,58); sincope inexplicada 2,68
(0,97 — 4,38); 1,30 (0,64 — 1,96) e histéria familiar de
morte subita 1,27 (1,16 — 1,38).

Ao mesmo tempo ha uma certa linearidade entre
espessura septal e morte subita, ndo se tratando, por-
tanto, de uma opcé&o dicotomizada de mais ou menos
que 30mm.

Além disso, a presenca individual de cada um dos
fatores, em casos de morte sibita, variou de 9 a 30%.

Tais constata¢des levaram a construgcao de escores
de risco, tomando em conta a presenca e forca de re-
presentacao de variaveis logicas levantadas, sendo que
0 mais recente e utilizado tem sido o Escore de Risco
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para Morte Subita em CMH — (HCM Risk-SCD) da So-
ciedade Europeia de Cardiologia, que deduziu um es-
core progndstico para morte subita por meio da analise
retrospectiva de 6 coortes de pacientes em 6 centros
europeus, compreendendo um total de 3.066 pacientes
numa mediana de acompanhamento de 5,7 anos, com
documentacdo de morte subita em 198 casos. 25

Os fatores identificados foram idade (anos), espes-
sura maxima do septo interventricular (mm), didmetro
atrial esquerdo (mm), gradiente maximo na via de sai-
da do ventriculo esquerdo (mmHg), historia familiar de
morte suUbita, taquicardia ventricular ndo sustentada
em Holter de 24h e sincope sem outra causa.

Tais fatores foram obtidos numa analise inicial de
regressao univariada com exigéncia maior de signifi-
cancia de 15% (habitualmente, 10%) para compensar
questdes porventura ligadas ao numero da amostra.

Dai a disponibilizacdo de um calculador on-line,
que permite a predicdo anual de risco de morte su-
bita (www.HCMRisk.org/. http://www.doc2do.com/hcm/
webHCM.html) e que recebe o0 endorso da Sociedade
Europeia de Cardiologia.

A estimativa de risco de morte subita por esse es-
core em 5 anos orienta a conduta quanto ao implante
de um CDI para prevencgao primaria, de acordo com a
tabela abaixo:

ESTIMATIVA DE RISCO PARA MORTE SUBITA EM 5 ANOS
» Baixo risco (<4%) -« Risco intermediario + Alto rico (>6%)
(>4 e <6%)

» CDI n&o indicado + CDI pode ser
considerado

» CDI indicado

Este escore teve uma validagdo externa em po-
pulacdo europeia (REF) onde demonstrou ter numa
coorte de 706 pacientes, num acompanhamento de
mais de 7 anos, uma estatistica C de predi¢céo de 0,69,
superior a da Diretriz ACC/ESC de 2003, de 0,55, € a
da ACCF/AHA de 2011, de 0,60.°

PERSPECTIVAS DO USO DA RESSONANCIA MAG-
NETICA CARDIACA NA ESTRATIFICAGAO DE RISCO
PARA MORTE SUBITA NO PORTADOR DE CMH

E claramente reconhecido por todos que escores
de estimativa de risco ndo apresentam uma precisao
perfeita, sendo, no entanto, frequentemente, o melhor
recurso de que se dispbe para o enquadramento de
certos casos.

No caso do escore europeu de predicéo de risco de
morte slbita, encontram-se questionamentos quanto

a sua sensibilidade na estimativa de risco, principal-
mente oriundos das observagdes realizadas em cen-
tros especializados para tratamento dessa doenca nos
Estados Unidos.

Com o advento da imagem obtida por ressonancia
magnética cardiaca e seu reconhecido papel em re-
velar a presenca de fibrose e determinar prognéstico
em cardiopatia isquémica, trouxe a atencao para o seu
emprego em HCM.

Trabalhos pioneiros de Rochite e seu grupo no
Brasil” documentavam seu possivel papel e, mais re-
centemente, um trabalho muito expressivo nesta area,
realizado por Chan e cols.8, num acompanhamento
de 1.293 pacientes, dos quais 3% vieram a ter morte
subita num acompanhamento de 3 anos, notou-se um
incremento de 46% de aumento de morte subita por
cada aumento de 10% no percentual de fibrose, em
relacdo a massa de ventriculo esquerdo.

Destacou-se a observagédo de que o risco parecia
bastante expressivo quando o percentual de fibrose
excedia os 15% da massa ventricular.

No momento, essa informacao estd sendo consi-
derada por alguns como util para aumentar a sensibi-
lidade de indicacdo do CDI para quem apresente um
escore abaixo de 6 no escore europeu.

Outros aventam a hip6tese de seu emprego para
talvez diminuir a indicacdo de CDI em quem tenha o
escore elevado, e percentual baixo de fibrose, em-
bora essa linha de pensamento encontre maiores
resisténcias.

De qualquer forma, se prevé em proximas diretrizes
sobre 0 assunto de CMH um papel bem mais destaca-
do da ressonancia magnética na predi¢cao prognéstica
de morte subita nesta condi¢édo.® °

CONCLUSAO

Embora infrequente, a morte subita representa uma
ameagca a alguns portadores de CMH.

O conveniente emprego do CDI representa sua me-
Ihor forma de tratamento preventivo dessa condigao.

A escolha de quem mais se beneficiara de sua uti-
lizagdo em prevencéo primaria depende da adequada
identificacdo das caracteristicas do paciente por meio
do reconhecimento de achados de risco para essa
ocorréncia e, principalmente, com o uso de escores de
predicdo, sendo aquele mais em voga o da Sociedade
Europeia de Cardiologia.

A quantidade de fibrose demonstrada na ressonan-
cia magnética cardiaca pode vir a se constituir num
auxilio a identificacao do paciente de maior risco.
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