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l. Resumo

A cardiomiopatia hipertrofica (CMH), uma doenca cardiaca de etiologia genética
com distribuicAo mundial, que pode desencadear desencadear insuficiéncia cardiaca,

disritmias e morte subita.

Durante mais de 50 anos, a miectomia septal foi admitida como o tratamento
preferencial nos casos de cardiomiopatia hipertréfica obstrutiva (CMHO) sintomatica
apesar da terapéutica médica. Esta técnica, quando efetuada em centros experientes
apresenta uma taxa de mortalidade muito baixa e € eficaz no alivio sintomatico,
proporciona melhor qualidade de vida e est4 associada a um aumento de esperanca

média de vida nestes doentes.

Ha mais de 20 anos, desenvolveu-se uma técnica percutanea que consiste na
ablacdo septal com alcool (ASA), obtendo resultados satisfatérios no alivio sintomético,
diminuicdo do gradiente intraventricular associado a obstrugéo do trato de saida do VE, e
aumento da capacidade de exercicio. No entanto, esta técnica, para além de estar
restringida a doentes com anatomia coronaria favoravel, foi associada desde cedo a uma
taxa de complica¢cBes, superior & observada com a miectomia, levando a uma maior
incidéncia de implantacdes de pacemakers permanentes ou de cardiodesfibrilhadores

implantaveis para e a maior necessidade de re-intervencgéao.

Atualmente, a miectomia permanece como 0 tratamento ndo-farmacoldgico de
primeira linha para doentes com CMHO, sendo que a técnica percutanea deve ser
reservada para doentes que ndo sdo bons candidatos cirtrgicos. No entanto, ainda nao

foi realizado nenhum ensaio clinico randomizado que comparasse as duas técnicas.

Palavras-chave

Cardiomiopatia Hipertréfica Obstrutiva, tratamento, miectomia, ablagdo septal com

alcool, hipertrofia ventricular esquerda, pacemaker.



[I.  Abstract

Hypertrophic Cardiomyopathy (HCM), a genetic heart disease with global

distribution, can lead to cardiac heart failure, arrhythmias and sudden death.

For more than 50 years, septal myectomy was considered the preferential
treatment in cases of drug-refractory symptomatic obstructive hypertrophic obstructive
cardiomyopathy (HOCM). When performed in experienced centers, it yields a very low
rate of adverse effects and associated mortality, and is very effective in relieving
symptoms, increasing the quality of life and improving the overall survival of these

patients.

More than 20 years ago, a percutaneous technique using alcohol septal ablation
(ASA) was developed, also achieving satisfactory results in terms of symptomatic relief,
reduction of the intraventricular gradients associated with left ventricular outflow tract
obstruction, and increasing exercise capacity. However, in addition to the fact that this
technique is limited to patients with a favourable coronary anatomy, it has also been
associated with a higher rate of procedure-related complications, when compared to
septal myectomy, leading to a more frequent need of permanent pacemakers or implanted

cardioverter-defibrillators and to more re-interventions.

Today, septal myectomy remains the first-line non-pharmacological treatment for
HOCM and the percutaneous intervention should be left for patients who aren’t good
surgical candidates. However, no randomized control trial was ever performed comparing

directly both techniques.

Key-words

Obstructive hypertrophic cardiomyopathy, treatment, miectomy, alcohol septal

ablation, left ventricule hypertrophy, pacemaker.

lll.  Objetivos

Esta revisdo bibliogréfica teve como objetivo abordar o tema da cardiomiopatia

hipertréfica — nomeadamente no que concerne a sua fisiopatologia, epidemiologia,



apresentacdo clinica, diagnostico e tratamento - com especial enfoque nos dois
tratamentos ndo farmacoldgicos de eleicdo para a obstrucdo do ventriculo esquerdo: a

miectomia e a ablacdo septal com alcool.

IV. Métodos

Para realizar esta reviséo, foram selecionados artigos publicados até 31 de Dezembro
de 2013 na base de dados PubMed, com as seguintes palavras-chave: [“hypertrophic

cardiomyopathy, “treatment”, “myectomy”, “alcohol septal ablation].

V. Definicdo, Prevaléncia e Diagnoéstico Diferencial da

Cardiomiopatia Hipertrofica

A Cardiomiopatia Hipertrofica (CMH) € a patologia cardiaca de etiologia genética
mais comum, com tendéncia a aparecer entre a 22 e a 42 década de vida, apresentando

uma prevaléncia de 1:500 em idade adulta, com uma distribuig&o global(1-3).

Esta patologia, estudada desde o século XIX, foi categorizada apenas em 1958
por um patologista Inglés chamado Robert Teare(4) e caracteriza-se por hipertrofia do
ventriculo esquerdo (VE) inexplicada, associada a ventriculos ndo dilatados, na auséncia
de outra patologia cardiaca ou sistémica que fosse capaz de produzir hipertrofia desta
magnitude.(2, 5, 6) Clinicamente, a CMH é reconhecida pela espessura maxima da
parede do VE = 15 mmHg, baseada na imagem ecocardiogréfica(7), embora a
ressonancia magnética cardiaca seja cada vez mais usada.(8) O diagndstico diferencial
da CMH é importante, e deve ter em conta outras condi¢cdes que cursam com hipertrofia
do VE (HVE), como doenca hipertensiva, patologia valvular e a remodelagem cardiaca
fisiolégica associadas a pratica de exercicio fisico intenso.(9, 10) Para além disso, na
pratica clinica, € importante distinguir estas entidades de outras patologias que se
associam a espessamento das paredes ventriculares, mas n&do propriamente a

hipertrofia, como por exemplo as doencas infiltrativas.

No ambito genético, a CMH é uma patologia causada por muta¢des autossémicas
dominantes, embora hajam variantes, em genes que codificam componentes de
proteinas do sarcomero e os miofilamentos constituintes,(11-14) com mais de 1400

mutacdes ja identificadas entre pelo menos 8 genes.(7)



Geralmente, a hipertrofia ventricular esquerda da CMH é assimétrica, com maior
atingimento septal, embora também estejam descritas outras variantes, nomeadamente

de hipertrofia apical e médio-ventricular.(7)

VI. Historia Natural

A CMH é uma doenca heterogénea com diferentes apresentacfes e progndstico
variavel, podendo manifestar-se em qualquer faixa etéria, desde a infancia a idade
avancada.(6, 15-17) A maioria dos individuos afetados tem uma vida normal, sem
gualguer manifestagdo, mas as complicagbes associadas a CMH podem ser graves e

resultar em quadros de insuficiéncia cardiaca, disritmias e morte prematura.(15-19)

Fisiopatologicamente, a CMH é extremamente complexa e consiste em mdltiplas
anomalias interrelacionadas que conferem um prognéstico dificil de prever e que se
correlacionam com a sintomatologia apresentada por cada individuo. No curso da doenca
€ possivel desenvolverem-se gradientes dindmicos no trato de saida do VE, disfuncédo
diastdlica, regurgitagdo mitral, ocorréncia de movimento anterior sistélico da valvula mitral
(que pode também causar obstru¢do no trato de saida do VE), isquemia miocardica e
arritmias.(6, 20, 21)

Efetivamente, a CMH pode ter um caracter obstrutivo ou ndo, sendo que o
primeiro estd associado a um pior progndéstico e que geralmente leva a complicagdes,
como taquiarritmias ventriculares (que estdo associadas ao risco de morte subita),
insuficiéncia cardiaca (caracterizada por dispneia progressiva com ou sem disfungéo
sistolica), remodelagem do VE devido a fibrose, assim como fibrilhacdo auricular

associada a risco acrescido de tromboembolismo sistémico.(16, 18, 22, 23)

Cerca de um terco dos individuos com CMH apresenta obstrucdo em condi¢cfes
basais (em repouso), definida por gradiente intraventricular 230 mmHg. Outro tergo
desenvolve obstrucdo quando fisiologicamente provocada (com gradiente <30 mmHg em
repouso e 230 mmHg em exercicio) e apenas um ter¢co dos individuos apresenta a forma
ndo obstrutiva desta patologia (< 30 mmHg em repouso e com exercicio). Gradientes
elevados (= 50 mmHg), seja em descanso ou despoletados pelo exercicio, sdo a
indicacdo convencional para intervencdo invasiva no caso de falha de tratamento

médico.(7)



VII.  Diagnoéstico

O diagnastico clinico é feito convencionalmente com exames de imagem cardiaca.
Atualmente 0 exame mais comummente utilizado é a ecocardiografia bidimensional (com

estudo Doppler), embora cada vez mais se utilize a ressonancia magnética cardiaca.

A ecocardiografia transtoracica (ETT) deve ser realizada na avaliagéo inicial de
todos os individuos com suspeita de CMH, assim como durante o follow-up,
principalmente quando ha uma alteragdo nos sintomas cardiovasculares ou quando
ocorre um evento agudo. Os estudos ecocardiograficos sdo essenciais para o diagnostico
de HVE, assim como para ajudar a estabelecer a etiologia e a extensao da hipertrofia, dar

informacdes progndsticas e orientar melhor as escolhas terapéuticas.(6, 20, 21, 24-26)

Avancos recentes na ressonancia magnética cardiaca (RMC) tornaram este
exame num dos mais realizados no ambito do diagnéstico de CMH, j& que fornece uma
resolucdo espacial superior, com forte contraste entre 0 sangue e 0 miocérdio,
possibilitando maior eficiéncia tanto na identificacdo, como na analise da distribuicdo e
extensao da hipertrofia do VE e da eventual fibrose miocéardica. O principal papel da RMC
nos pacientes com CMH ¢é, assim, clarificar o diagnéstico e o fenétipo, fornecendo ainda

algumas informacdes relevantes para o progndéstico.(6, 27, 28)

Os testes genéticos sao atualmente utilizados sobretudo na identificagcdo de
familiares afetados em familias j& com diagndstico de CMH, embora também possam ser
Uteis no diagndstico, sobretudo quando a apresenta¢do ndo é muito tipica.(7) O rastreio
clinico ou genético de todos os familiares em primeiro grau de pacientes com CMH é
importante para identificar individuos com a patologia ainda ndo diagnosticados.(29)
Atendendo ao grande nimero de mutacBes conhecidas, se o caso index ndo apresentar
nenhuma das mutacfes frequentemente testadas, ndo podemos concluir que ndo tenha
CMH hereditéria, pelo que o teste genético s6 tem implica¢cdes quando positivo. Por outro
lado em individuos com mutacdes patoldgicas que ndo manifestam a doenca, é
importante efetuar eletrocardiograma, ecocardiograma transtoracico, assim como
avaliacdes clinicas regulares, dependendo o intervalo do resultado das avaliacbes, da

idade e da evolucéo clinica do paciente.(30-33)

O eletrocardiograma deve ser realizado nos individuos doentes e nos seus
familiares, podendo ajudar a aumentar a suspeita de CMH em familiares que néo

manifestam ainda HVE em testes imagioldgicos.(34, 35)



A monitorizagdo eletrocardiografica em ambulatério com dispositivo Holter para
detecdo de taquiarritmias ventriculares tem um papel importante na estratificacdo do risco
em pacientes com CMH sintomaticos ou assintoméaticos, ja que, episodios de taquicardia
ventricular ndo sustentada identificam individuos com risco significativamente superior de

morte subita subsequente.(6, 15, 36)

A prova de esforgo também pode ser Util para a estratificacdo do risco nestes
pacientes, uma vez que permite avaliar a capacidade funcional e identificar individuos
gque desenvolvem gradientes intraventriculares apenas com o esfor¢go ou que apresentam
respostas tensionais anormais ou disritmias quando submetidos a exercicio, 0 que pode

indicar maior risco de morte subita.(6, 15, 37-39)

s

Por outro lado, o desconforto toracico € um dos sintomas mais comuns em
pacientes com CMH e uma das questdes mais importantes neste ambito é perceber se
este sintoma é atribuivel ou ndo a presenca de doenga arterial coronaria (DAC)
concomitante. A presenca de DAC em pacientes com CMH pode alterar
desfavoravelmente o prognostico destes, pelo que poderdo ser potenciais candidatos a
revascularizagcdo. Por outro lado, a CMH por si s6 favorece a ocorréncia de isquemia
secundaria ou por “supply-demand mismatch”. A angiografia coronéria é um dos exames

mais utilizado neste contexto para avaliar a &rvore coronaria.(40-42)

VIll.  Tratamento

O tratamento da CMH requer uma minuciosa compreensdo da fisiopatologia e

historia natural da doenca, tendo em conta as particularidades do doente.

z

Para além disso, mesmo em doentes assintomaticos, é importante que as
comorbilidades que podem contribuir para doenga cardiaca, como hipertensdo e

diabetes, sejam tratadas de acordo com as recomendag0des existentes.(43)

VIII.1. Tratamento farmacolégico

Em pacientes sintomaticos existem varias opg¢fes terapéuticas sendo que o

tratamento de primeira linha é o farmacoldgico.

O principal objetivo do tratamento farmacolégico € o alivio sintomatico,

nomeadamente, da dispneia, palpitacdes e desconforto toracico, que podem refletir
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mecanismos fisiopatol6gicos como obstrucdo do trato de saida do VE, redugdo do
suprimento de oxigénio ao miocérdio, regurgitacdo mitral assim como comprometimento

do relaxamento diastélico do VE ou disritmias.(6, 15, 44)

Os beta-bloqueadores sao o pilar do tratamento farmacologico e os agentes de
primeira linha, devido ao seu efeito inotrépico negativo(7) e a capacidade de atenuar
taquicardias de causa adrenérgica. Estes efeitos melhoram o balanco oferta-demanda de

oxigénio ao miocérdio e, consequentemente, reduzem a isquemia miocardica.

Em doentes que ndo toleram os beta-blogqueadores ou que tém sintomas que nao
respondem a este tratamento, o0s bloqueadores dos canais de calcio nao-

dihidropiridinicos como o verapamil podem fornecer alivio sintoméatico eficaz.(45, 46)

Para além disso, em doentes que se mantém sintomaticos sob beta-bloqueadores
ou bloqueadores dos canais de calcio, pode adicionar-se disopiramida , um agente anti-

arritmico com efeito inotropico negativo.

Os diuréticos séo outra classe farmacoldgica utilizada para alivio sintomatico em
doentes com CMH e congestdo pulmonar, mas por norma devem ser utilizados apenas

em doentes com o tipo ndo obstrutivo desta patologia.(7)

VIIl.2 Opcdes terapéuticas para Cardiomiopatia Hipe rtrofica Obstrutiva (CMHO)

sintomatica apos terapéutica médica otimizada

Os tratamentos invasivos tém melhorado a qualidade de vida de pacientes com
sintomas atribuiveis a obstrucdo do trato de saida do VE, apesar de tratamento médico

otimizado.

Opcdes cirdrgicas tém sido usadas nas Ultimas 5 décadas, no entanto, em casos
de pacientes que ndo sdo candidatos cirdrgicos ou que desejam evitar o tratamento
cirdrgico, tém-se implementado outras estratégias, como € o caso da ablacdo septal com

alcool (ASA) percutanea, que € ja usada ha cerca de 20 anos.(47, 48)

by

Especificamente, os doentes tém que ter sintomas atribuiveis a obstrucao,
refratarios ao tratamento farmacolégico 6timo e tem que ser demonstrado que a
obstrucédo é causada pela aposicdo da valvula mitral com o septo hipertrofiado.(47) E
consensualmente aceite que sdo necessarios gradientes maximos instantaneos de pelo
menos 50mmHg em descanso ou provocados fisiologicamente, com sintomas refratarios

ao tratamento médico, para haver indicacdo para tratamento invasivo.(15)
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No geral, os estudos sugerem que 0 sucesso técnico é atingido em 90% a 95%
dos doentes que sdo submetidos a cirurgia de miectomia septal, em menor percentagem
nos que se submetem a ablagéo septal com &lcool e apenas numa minoria de doentes
gque sdo submetidos a tratamento com pacemaker.(49-52) No entanto, comparativamente
com a miectomia septal em que o musculo hipertrofiado é visualizado e ressecado, 0
sucesso da ablacdo septal percutdnea é dependente da anatomia das artérias septais,

que podem néo suprir a area hipertrofiada em 20% a 25% dos pacientes.(53, 54)

VIIl.2.1 Miectomia Septal

VIII.2.1.1 Contexto Historico

Quando a miectomia cirdrgica foi introduzida em meados da década de 1960, foi
considerada uma técnica revolucionéria e sobreviveu nos ultimos 50 anos como uma das
opc¢des mais vidveis no tratamento da CMHO, principalmente em centros especializados
nos EUA e no Canada(55-64).

O primeiro procedimento cirdrgico proposto para o alivio da obstru¢do do trato de
saida do VE (Cirurgia de Morrow)(65) envolvia uma incisdo simples na base do septo
ventricular, com uma ressecdo de uma pequena porcao de tecido miocardico (2 a 5
gramas), resultando no alargamento do trato de saida do VE e reduzindo as for¢cas de
Venturi que promovem o contacto sistélico entre a valvula mitral e o septo hipertrofiado,

resultando numa diminui¢cdo do gradiente intraventricular instantaneo(66, 67).

Mais recentemente, varios cirurgides modificaram o procedimento cirlrgico,
tornando-o mais extenso, permitindo uma mais completa reconstrucdo do trato de saida
do VE, o que pode ser necessério em alguns doentes(55, 68-71), e eliminando também a

regurgitacdo mitral causada pelo movimento anterior sistélico desta valvula(60).

Com o tempo, varias abordagens foram tentadas para aceder ao tecido septal com o
objetivo de diminuir as complicacdes durante a cirurgia ou apos: abordagem a partir da
aorta, do ventriculo esquerdo, do ventriculo direito e auricula esquerda, mas na

atualidade a abordagem de elei¢do continua a ser a transaortica(60).

12



VIIl.2.1.2 Vantagens e Desvantagens

Dados de vérios estudos em todo o Mundo substanciam que a miectomia septal
resulta numa imediata eliminacdo da obstrugcdo mecénica do trato de saida do VE e
regurgitagdo mitral, com normalizacdo da pressao intraventricular esquerda(56, 59, 63,
66-70, 72, 73). Doentes submetidos a miectomia experienciam uma maior longevidade,
comparavel com a populacdo geral e superior a dos pacientes que nao realizaram
cirurgia(57). Desde a introducado desta técnica na Mayo Clinic(57), milhares de doentes ja
foram submetidos a esta cirurgia, obtendo-se uma taxa de mortalidade intra-hospitalar de
2,1%(60), com uma taxa de sobrevivéncia associada de 98%, 96% e 83% aos 1, 5 e 10
anos apos a intervencao. A taxa de sobrevivéncia relacionada apenas com mortalidade
associada a CMH é de 99%, 98% e 95% aos 1, 5 e 10 anos, respetivamente(56, 57).

A cirurgia, possibilitando a visualizagcdo direta de todas as estruturas cardiacas,
permite a identificacdo e corre¢cdo de anomalias associadas a valvula mitral, masculos
papilares e septo interventricular. A cirurgia altera o curso clinico natural da doenca, ndo
deixando cicatriz intraseptal, nem tecido fibroso potencialmente arritmogénico (16).
Verifica-se uma taxa de re-intervencdo muito baixa, ndo requer geralmente implantagéo
de pacemaker e reduz consideravelmente o risco de morte subita(74). As desvantagens
desta técnica residem na necessidade de cirurgido experiente, 0 que por vezes envolve
deslocacdo a centros mais especializados e no facto de requerer toracotomia, bypass
cardiopulmonar, periodo de hospitalizacdo de 5 a 7 dias, assim como um periodo

bastante superior de recuperacéo(74), quando comparado com a ASA.

Risco cirlirgico

Nos primeiros anos, a miectomia cirargica estava associada a uma taxa de
mortalidade intra-operatéria de =25%(75-77), no entanto, nos ultimos 15 anos, devido a
melhoria das técnicas cirdrgicas, técnicas de preservacdo cardiaca e introducdo da
ecocardiografia intra-operatéria, a taxa de mortalidade baixou para menos de 1%,
aproximando-se de zero em alguns centros mais experientes(55-57, 69, 70). Em
contraste, a mortalidade associada ao procedimento de ablacdo septal com &lcool é

atualmente superior a 1,5%(78, 79).
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VIII.2.2 Ablacao septal com alcool (ASA)

VIII.2.2.1 Contexto Historico

Apesar da eficacia da miectomia cirlrgica, procurou-se encontrar um tratamento
alternativo que fosse menos invasivo, nomeadamente para os doentes de elevado risco

cirargico (6, 15).

Em 1995, o Dr. Ulrich Sigwart introduziu um método terapéutico percutaneo que
consistia em introduzir 2 a 4 cmlJ de alcool a 96% num ramo perfurante da artéria
coronaria descendente anterior esquerda com um cateter de angioplastia coronaria,
induzindo assim um enfarte localizado na porcao basal do septo, no ponto de contato
com o folheto anterior da véalvula mitral(16, 80, 81). A correta selecdo da artéria septal €
confirmada através da administracdo de contraste na artéria, com baldo insuflado, e a
area de miocardio irrigado pode ser controlada por ecocardiografia de contraste. Se a
artéria selecionada irrigar a regido do miocardio pretendida, pode depois proceder-se a
injecao de alcool intra-arterial. Geralmente € colocado um pacemaker provisério antes de
se proceder a ASA, pelo risco elevado de blogueio auriculoventricular de alto grau

avancado durante o procedimento.

Apbs a intervencao, verifica-se uma diminui¢do imediata do gradiente intraventricular,
mas apenas ao fim de alguns meses se observa o resultado final desta técnica, que
implica um periodo de remodelagem septal, podendo verificar-se mais tardiamente uma
resolucdo da obstrucdo ou um alargamento do trato de saida do VE, com atenuacao
também do movimento anterior sistélico da valvula mitral, embora possa permanecer um

gradiente residual(82-84).

No periodo imediatamente apdés a intervencdo, a monitorizacdo do ritmo é
fundamental, podendo ser necesséria implantacdo de pacemaker definitivo se persistir

um bloqueio auriculoventricular de alto grau.

Nos ultimos 15 anos, o0 uso desta técnica tem vindo a crescer, principalmente em

alguns centros europeus. (79, 85-89).

VIIl.2.2.2 Vantagens e desvantagens

A ASA ndo sendo uma técnica cirargica, mas sim percutanea, evita todo o
desconforto e eventuais complicagbes associadas ao bypass cardiopulmonar ou a
toracotomia e, como ndo se trata de uma técnica invasiva, o periodo de hospitalizacao

pode ser bastante curto.
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Existem j& vérios estudos observacionais sobre a ASA e pode verificar-se que esta
técnica leva, de facto, a uma reducéo do gradiente de saida do VE; porém, verifica-se, a
manutencdo de um gradiente residual de cerca de 20 a 25 mmHg comparado com os 0 a
10 mmHg obtidos pela miectomia(82, 90-92). O bloqueio auriculoventricular € uma
complicacdo comum, existindo ainda a probabilidade de paragem cardiaca durante este
procedimento, e pode ser necesséria a implantacdo de pacemaker permanente em cerca
de 5% a 33% dos pacientes(78, 85, 93, 94), ou de cardiodesfibrilhador implantavel para
prevencdo também de taquidisritmias e morte subita(95, 96). A taxa de mortalidade
durante o procedimento ndo é insignificante e frequentemente tem que se repetir a
intervencdo, que pode mesmo ser ineficaz em pacientes com gradientes muito
elevados(74). Estudos comparativos, como o de ten Cate et al(97), concluiram que a taxa
de sobrevivéncia é quatro vezes inferior num paciente submetido a ASA, em comparacao
a miectomia, com uma taxa de eventos anuais relacionados com a intervencdo de
4,4%(97, 98).

Por outro lado, outra preocupacéo relativamente a ASA é a problemética da necrose
subsequente a esta, que acarreta um potencial arritmogénico a longo prazo, ja que
predispbe os doentes a eventos de taquiarritmias ventriculares potencialmente letais,
aumentando assim o risco de morte subita e a necessidade de colocacdo de

cardiodesfibrilhadores implantaveis pés-procedimento(54, 87-89, 99-102).

Varios autores sugeriram que a cicatriz deixada por esta intervencdo nao tinha
implicacdo arritmogénica ja que era induzida quimicamente(79);contudo os estudos
morfoldgicos através de ressonancia magnética comprovaram que o enfarte provocado é
bastante extenso e de caracter transmural, compreendendo cerca de 10% do tecido
muscular do VE e cerca de 30% do septo, com um padrdo histopatolégico tipico de
enfarte e necrose(101, 103), o que acarreta um potencial arritmogénico. Também neste
aspecto a miectomia tem melhor prognéstico, ndo deixando cicatriz miocardica(54), o que
explica as diferentes taxas de incidéncia de arritmias a longo prazo entre uma e outra

técnica (raras na miectomia)(6, 55-57, 59).

Apesar destas desvantagens do uso da ASA, esta € uma técnica em crescendo,
sendo que, desde a sua introducéo, ja foi mais utilizada do que a miectomia ao longo de
50 anos(61, 87-89), 0 que consequentemente leva a concluir que os critérios de selecao
de pacientes ndo sdo tdo exigentes como os aplicados aos candidatos a miectomia,
sendo realizada em pacientes bastante mais jovens, talvez até prematuramente(74). No
entanto, devido a maior probabilidade de anomalias de conducdo, taquiarritmias

ventriculares, risco de morte subita e a dependéncia da anatomia coronaria que implica,
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de acordo com a American College of Cardiology e a European Society of Cardiology, a
técnica de ablacdo percutdnea € mais apropriada como alternativa a miectomia em
pacientes selecionados que ndo sdo bons candidatos cirargicos, mas nao como
tratamento de primeira linha na abordagem a CMHO sintomética refrataria a terapéutica

médica optimizada(55-57, 59-62, 74, 90, 97, 104).

VIIl.2.3 Pacemaker DDD

A implantacdo de um pacemaker de dupla camara foi proposta como um
tratamento alternativo para doentes com CMH obstrutiva sintomatica.(105-107) Fazer
pacing no apex do ventriculo direito mantendo a sincronia auriculoventricular resulta
numa diminuicdo do gradiente de saida do VE e melhoria dos sintomas num subgrupo de
pacientes. Embora o mecanismo pelo qual o pacemaker provoca esta melhoria ainda seja
desconhecido, esta diminuicdo do gradiente pode ser causada pela alteracdo do timing
da contracdo septal e algum grau de dissincronia interventricular, mas pode também
refletir remodelagem a longo prazo.(105) Embora houvesse algum entusiasmo inicial com
a utilizacdo do pacemaker de dupla cAmara como tratamento primario de pacientes com
CMH obstrutiva, ensaios clinicos mais recentes demonstraram que existem beneficios a
longo prazo apenas numa minoria de doentes, enquanto a maior parte da melhoria clinica
nestes doentes parecia dever-se a efeito placebo.(108-110) No conjunto de ensaios
clinicos que avaliaram este método de tratamento houve uma redugdo modesta de cerca

de 25% a 40% do gradiente intraventricular.

VIII.2.4 Cardioversor-desfibrilhador implantavel (CDI)

No ambito de controlar o risco de morte subita, o CDI mostrou ser o Unico meio

eficaz tanto na prevencao de morte subita em doentes com CMH(96).

A selecdo de pacientes para implantagdo deste dispositivo como medida de
prevengcdo primaria é uma decisdo clinica muito dificil, que deve ter em conta a
individualidade de cada paciente, o contexto familiar, a frequéncia de morte subita em
pacientes com CMH, a morbilidade cumulativa de viver com um CDI, assim como varios
marcadores de risco como: histdria prévia pessoal de fibrilhagdo ventricular e taquicardia
ventricular, histéria familiar de morte subita, historia de sincope, taquicardia ventricular
ndo sustentada, espessura maxima da parede do ventriculo esquerdo e resposta

tensional anormal com exercicio.(7)
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As complica¢gbes do aparelho sdo bastante mais comuns em criancas e adultos

jovens, do que nas outras faixas etarias(96, 111).

IX. Discussao

Desde o primeiro relato de utilizacdo da ASA, este procedimento tem sido cada
vez mais aceite na comunidade cardiovascular, sendo que 0 seu uso ultrapassou

largamente o uso da miectomia nas ultimas duas décadas.

Com esta técnica verifica-se, de facto, uma diminuicdo do gradiente
intraventricular ou no trato de saida do VE, assim como uma melhoria na classe funcional
dos pacientes, sem o incomodo e grau de invasibilidade da toracotomia e bypass
cardiopulmonar exigido pela técnica cirargica, o que pode tornar a hospitalizacdo destes
doentes mais curta. Por outro lado, apesar da ASA associar um maior risco de morte
subita e necessidade de pacemaker, tem obtido resultados relativamente satisfatorios
relativamente ao alivio sintomético, gradiente intraventricular e taxa de mortalidade
associada ao procedimento a curto e médio prazo. No entanto, esta dependente da
anatomia coronaria e os seus resultados a longo prazo ainda ndo foram devidamente
avaliados. Os estudos da aplicacdo da radiofrequéncia a técnica ablativa mostram-nos
gue algumas das barreiras inerentes a técnica percutanea poderdo eventualmente ser
suplantados de modo a que esta op¢do seja cada vez mais viavel para um subgrupo

maior de doentes.

A miectomia cirdrgica, por sua vez, tem a vantagem de, tanto em relacdo ao
gradiente intraventricular, como a classe de NYHA e sintomatologia, obter resultados
razoavelmente melhores, com uma taxa de re-interven¢céao quase nula quando comparada
aos 5,5% da ASA. Para além disso, causa menos perturbagBes da conducdo que
justifiquem a implantacdo de pacemakers permanentes apos o procedimento e associa-

se a menor risco de morte subita do que a ASA.

Adicionalmente, a cirurgia tem a vantagem de possibilitar a abordagem da valvula

mitral ou do trato de saida do VE, se necessario.

Ao longo dos anos varios estudos observacionais tém sido realizados no sentido
de comparar estas duas técnicas, embora os resultados sejam por vezes contraditorios.
Num estudo observacional publicado por Soraja P. et al(112), em que 177 doentes
sujeitos a ASA foram comparados com outros 177 individuos (de acordo com idade, co-

morbilidades, classe NYHA e gradiente intraventricular) previamente sujeitos a
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miectomia, verificou-se uma reducdo do gradiente intraventricular para 5-15 mmHg,
valores comparaveis com os obtidos por miectomia, assim como uma longevidade e taxa
de sobrevivéncia satisfatéria sem evidéncia de risco aumentado de morte subita. No
entanto, a maioria dos estudos obtiveram resultados bastante diferentes, como é o caso
do estudo de Ralph-Edwards et al(92), em que uma comparacao retrospetiva entre as
duas técnicas € efetuada e, ainda que os individuos sujeitos a ASA tivessem em média
menor idade, classe NYHA inferior e menor grau de obstrucdo, foram obtidos resultados
mais satisfatérios no subgrupo de pacientes sujeitos a miectomia, com um gradiente
intraventricular final em repouso de 5 mmHg vs 15 mmHg e em esforco de 14 mmHg vs

42 mmHg.

Outro estudo, uma meta-analise de Alam, et al(78), envolvendo 42 estudos
publicados com um total de 2959 doentes submetidos a ASA, reportou que esta
intervencdo resulta numa diminuicdo significativa do gradiente intraventricular e ae
dispneia, que se refletiu numa maior capacidade de exercicio fisico, apesar da

associacdo desta técnica a um maior risco de morte subita e necessidade de pacemaker.

Para além disso, os resultados a longo prazo da ASA ainda n&o foram

devidamente avaliados.

E ainda de sublinhar que nenhum ensaio clinico randomizado comparou estas
técnicas; no entanto, a maioria dos estudos observacionais aponta para uma maior
probabilidade de morte subita na técnica percutanea, devido ao enfarte do miocardio que
€ provocado e de forma nem sempre bem controlada e ao tecido potencialmente
arritmogénico que dai advém, sendo que risco de morte subita é bastante baixo na
miectomia. Por outro lado, embora a ASA seja uma técnica bastante mais confortavel
para o doente, a longo prazo associa-se a mais complicagfes, mais eventos cardiacos,
maior probabilidade de necessitar pacemaker permanente ou de re-intervencdo, para
além de poder apresentar uma limitagcdo anatdémica, ja que numa percentagem bastante
elevada de individuos (cerca de 20 a 25%), os ramos perfurantes das artérias coronarias

septais ndo suprem o territorio que se pretende reduzir.

Face a esta problematica, surgiu recentemente a possibilidade de se aplicar a
técnica de radiofrequéncia com electrocatéter endocavitario para se obter um enfarte
localizado e tratar a obstrucdo, sem a limitacdo da vertente anatdbmica das artérias

coronarias, diminuindo assim também o risco de dissecc¢ao coronaria.

Num estudo publicado em 2011 por Lawrenz T. et al(113), efetuado na Alemanha

com 19 pacientes, os resultados obtidos no follow-up de 6 meses indicaram que esta
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técnica parece ser segura e eficaz na reducéo do gradiente intraventricular, obtendo uma
reducdo dos gradientes de 60% em repouso e 62% apOs provocacao, assim como uma
melhoria significativa na sintomatologia; contudo surgiram algumas complica¢cfes durante
0 procedimento e todos os pacientes permaneceram com pacemaker no follow-up de 6
meses. Para além disso, permaneceu a duavida de qual a melhor abordagem para este
tipo de técnica (ventriculo direito ou ventriculo esquerdo), que constitui também um

desafio técnico, sobretudo quanto a estabilizacdo dos electrocatéteres.

X. Conclusao

Tanto a ASA como a miectomia parecem proporcionar alivio da obstrugédo e da

sintomatologia da CMHO, contribuindo para um melhor prognostico destes pacientes.

Com base nos estudos realizados até ao momento, a miectomia permanece como
o tratamento ndo-farmacoldgico de primeira linha para doentes com CMHO, sendo que a
técnica percutdnea deve ser reservada para doentes que ndo sdo bons candidatos
cirdrgicos devido a idade, co-morbilidades ou outros fatores. Nestes doentes, sobretudo
nos idosos com alto risco cirurgico, a ASA pode ser mais atrativa, quando realizada por
operadores experientes, possibilitando melhoria da qualidade de vida e alivio sintomatico,
sendo que a maior eficacia e durabilidade que se obteria com a miectomia perde alguma
importancia relativa. Os estudos da aplicacdo da radiofrequéncia a técnica ablativa,
mostram-nos que algumas das barreiras inerentes a técnica percutanea poderédo
eventualmente ser suplantadas de modo a que esta opcao seja cada vez mais viavel para

um subgrupo maior de doentes.

No entanto, importa realcar que, para conseguir comparar com rigor a técnica
cirirgica com a percutanea, necessitariamos de ensaios clinicos randomizados, que

ainda nao foram realizados até a data.
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