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Tabela de Classes de Recomendacao (COR)/Nivel de Evidéncia (LOE)

HCM

CLASSE (FORGA) DE RECOMENDAGAO NIiVEL (QUALIDADE) DE EVIDENCIA}*

CLASSE 2a (MODERADA) Beneficio >> Risco

Frases sugeridas para redigir recomendagoes:
+ E razoavel
* Pode ser util/eficaz/benéfico
* Frases de Eficacia Comparativat:
- O tratamento/estratégia A é provavelmente recomendado/
indicado em preferéncia ao tratamento B
- E razoavel escolher o tratamento A em vez do tratamento B

NIiVEL C-LD (Dados Limitados)

* Estudos observacionais ou de registro randomizados ou nao
randomizados com limitagdes de projeto ou execugdo

* Meta-analises de tais estudos

 Estudos fisiologicos ou mecanisticos em seres humanos

NIiVEL C-EO (Opiniao de Especialista)
« Consenso da opinido de especialistas com base na experiéncia clinica

COR e LOE sé&o determinados independentemente (qualquer COR pode ser
emparelhado com qualquer LOE).

Uma recomendagéo com LOE C nao significa que a recomendagéo ¢ fraca. Muitas
questdes clinicas importantes abordadas nas diretrizes néo se prestam a ensaios
clinicos. Embora os ECRs néo estejam disponiveis, pode haver um consenso clinico
muito claro de que um determinado teste ou Uterapia seja Util ou eficaz.

* O desfecho ou resultado da intervencéo deve ser especificado (um desfecho clinico
melhorado ou acuracia diagndstica aumentada ou informagdes prognosticas
incrementais).

Para recomendacdes de eficacia comparativa (COR 1 e 2a; LOE A e B apenas), os
estudos que apoiam o uso de verbos comparadores devem envolver comparagées
diretas dos tratamentos ou estratégias sendo avaliados.

O método de avaliagéo da qualidade esta evoluindo, incluindo a aplicagao de
ferramentas de classificagéo de evidéncias padronizadas, amplamente utilizadas e
de preferéncia validadas; e para revisdes sistematicas, a incorporagdo de um Comité
de Revisao de Evidéncias.

COR indica classe de recomendag&o: EO. opinido de especialista: LD. dados limitados:
LOE. Nivel de evidéncia: NR. ndo randomizado: R. randomizado: e ECR. ensaios
clinicos randomizados

—+

+

(Atualizado em maio de 2019)
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Lista Principal de Abreviacoes

Abreviacao  Significado/frase Abreviacao  Significado/frase
FA Fibrilacao atrial VSVE via de saida do ventriculo
. . esquerdo
DAC Doenca Arterial Coronariana - - -
obstrucao da via de saida do
RMC ressonancia magnética OVDVE ventriculo esquerdo
cardiovascular - .
MET equivalente metabolico
TECP teste de exercicio cardiopulmonar
- - — RM regurgitacao mitral
terapia de ressincronizacao
TRC cardiaca TVNS taquicardia ventricular nao
- - = sustentada
DOAC anticoagulantes orais de acao
direta NYHA New York Heart Association
FE fracao de ejecao ECR ensaio controlado e randomizado
GDMT tratar.nenfco e terapia orientados VD ventriculo direito
por diretrizes
-_ Cardiomiopatia Hipertrofica SAM movimento sistélico anterior
(CMH) SCAF AF subclinica
IC Insuficiéncia Cardiaca MCS morte cardiaca sabita
DCI Desfibrilador cardiaco implantavel TRS terapia de reducdo septal
LAMP2 protellna-2 de' membrana ETE ecocardiograma
associada a lisossoma transesofagico
BRE bloqueio de ramo esquerdo ETT ecocardiograma transtoracico
LGE realce tardio de gadolinio FV fibrilagao ventricular
VE ventriculo esquerdo TV taquicardia ventricular
DAVE dlspo§|tlvo de assisténcia do
ventriculo esquerdo
FEVE fracao de ejecao do ventriculo
esquerdo
HVE hipertrofia ventricular esquerda
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10 principais mensagens para levar para casa (1 de 2)

1 A tomada de decisao compartilhada, um dialogo entre os pacientes e sua equipe de atendimento

que inclui a divulgacao completa de todas as opcoes de teste e tratamento, a discussao dos riscos
e beneficios dessas opc¢des e, mais importante, o envolvimento do paciente para expressar seus proprios objetivos,
é particularmente relevante no manejo de condigdes como a cardiomiopatia hipertréfica (CMH)

2 Embora a equipe de cardiologia primaria possa iniciar a avaliagao, o tratamento e o cuidado longitudinal, o
encaminhamento para centros multidisciplinares de CMH com niveis graduados de especializagao pode

ser importante para otimizar o atendimento aos pacientes com CMH. Decisdes de tratamento desafiadoras - onde

existem alternativas razodaveis, onde a forca da recomendacao é fraca (por exemplo, qualquer decisao de Classe

2b) ou é particularmente matizada, e para procedimentos invasivos que sao especificos para pacientes com CMH -

representam oportunidades cruciais para encaminhar os pacientes para esses centros de CMH.

3 0 aconselhamento de pacientes com CMH sobre o potencial de transmissao genética de CMH é um dos

pilares do cuidado. A triagem de familiares de primeiro grau de pacientes com CMH, por meio de teste
genético ou um protocolo de vigilancia por imagem/eletrocardiografica, pode comegar em qualquer idade e pode
ser influenciada por especificidades do paciente/historia familiar e preferéncia familiar. Como as recomendacdes
de triagem para membros da familia dependem da patogenicidade de quaisquer variantes detectadas, a
patogenicidade relatada deve ser reconfirmada a cada 2 a 3 anos

4 0 cuidado ideal para pacientes com CMH requer imagens cardiacas para confirmar o diagndstico, caracterizar a

fisiopatologia do individuo e identificar marcadores de risco que podem informar decisdes sobre intervencdes para
obstrugao do trato de saida do ventriculo esquerdo e prevencao de morte cardiaca stbita (MCS). A ecocardiografia continua
a ser a modalidade de imagem fundamental para pacientes com CMH. A ressonancia magnética cardiovascular também sera
atil em muitos pacientes, especialmente aqueles nos quais ha incerteza diagndstica, janelas de imagem ecocardiograficas
insatisfatorias ou onde a incerteza persiste em relagao as decisoes sobre a colocagao do cardioversor-desfibrilador
implantavel (CDI).

5 Avaliagao do risco individual de um paciente para MCS continua a evoluir a medida que novos marcadores

emergem (por exemplo, aneurisma apical, diminuigao da funcao sistélica do ventriculo esquerdo e aumento
extenso de gadolinio). Além de uma contabilidade completa dos marcadores de risco de um individuo, a comunicagao
com 0s pacientes em relacdo nao apenas a presenca de marcadores de risco, mas também a magnitude de seu risco
individualizado é fundamental. Isso permite que o paciente informado participe totalmente da tomada de decisao
sobre a colocacao do CDI, que incorpora seu proprio nivel de tolerancia ao risco e objetivos de tratamento.

2\ AMERICAN
COLLEGE of
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10 principais mensagens para levar para casa (2 de 2)

6 Os fatores de risco para MSC em criangas com CMH tém pesos diferentes daqueles observados em
pacientes adultos; eles variam com a idade e devem ser responsaveis por diferentes tamanhos corporais.

Juntamente com a complexidade de colocar CDIs em pacientes jovens com crescimento antecipado e maior risco

de complicagoes do dispositivo, o limite para implantagao de ICD em criancas geralmente difere dos adultos. Essas

diferencas sao melhor tratadas em centros primarios ou abrangentes de CMH com experiéncia em criangas com CMH.

7 As terapias de reducao septal (miectomia septal cirlrgica e ablagao septal com alcool), quando realizadas por

equipes de CMH experientes em centros dedicados, continuam a melhorar em seguranca e eficacia, de modo
que a intervencao precoce pode ser possivel em pacientes selecionados com obstrugao grave do trato refratario a drogas
ou que causa sinais de descompensacao cardiaca. Dados os dados sobre os resultados significativamente melhorados em
centros abrangentes de CMH, essas decisdes representam uma oportunidade de encaminhamento ideal.

8 Pacientes com CMH e fibrilagao atrial persistente ou paroxistica tém um risco suficientemente elevado

de AVC, de modo que a anticoagulacao oral com anticoagulantes orais diretos (ou alternativamente
varfarina) deve ser considerada a opcao de tratamento padrao, independente do escore CHA2DS2VASc. Como a
fibrilacao atrial rapida é frequentemente mal tolerada em pacientes com CMH, a manutencao do ritmo sinusal e 0
controle da frequéncia sao as principais atividades para 0 sucesso do tratamento.

9 Os sintomas de insuficiéncia cardiaca em pacientes com CMH na auséncia de obstrucao do trato de saida do
ventriculo esquerdo, devem ser tratados de forma semelhante a outros pacientes com sintomas de insuficiéncia cardiaca,

incluindo a consideracao de opcoes de tratamento avancadas (por exemplo, terapia de ressincroniza¢ao cardiaca, dispositivo

de assisténcia ventricular esquerda, transplante) . Em pacientes com CMH, uma fracao de ejecao <50% denota funcao sistélica

significativamente prejudicada e identifica individuos com prognéstico desfavoravel e que apresentam risco aumentado de MSC.

10 Cada vez mais, os dados afirmam que os efeitos benéficos do exercicio na salide geral podem ser

estendidos aos pacientes com CMH. Exercicios recreativos saudaveis (intensidade moderada) ndo
foram associados a risco aumentado de eventos de arritmia ventricular em estudos recentes. Se um paciente
individual com CMH deseja buscar exercicios/treinamento mais rigorosos depende de uma discussao abrangente
e compartilhada entre esse paciente e sua equipe especializada de cuidados com CMH sobre 0s riscos potenciais
desse nivel de treinamento/participacdo, mas com a compreensao de que risco relacionado ao exercicio nao pode
ser individualizado para um determinado paciente.
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Teste Genético e Avaliacao

Figura 1. Avaliacao e testes recomendados para CMH

CMH suspeito ou histéria familiar de CMH

'

Teste de diagnéstico
(ECG, imagem, genética)
(Veja a Figura 2 para detalhes
sobre os testes genéticos)

Avaliagdo de linha de base completa

« Avaliagdo de risco de MCS

« Teste de estresse se for sintomatico,
se houver suspeita de OVDVE, mas
nao confirmada, ou para determinar

a capacidade funcional da linha de
base

Familia com
variante P/LP
conhecida? (Veja a
Figura 2 para mais
detalhes)

A
NAO
O paciente
tem variante SIM, ou desconhecido

familiar?

A cada 2-3 anos (2b)

—| Variante = P/LP Variante rebaixada para VUS

Triagem de parentes de primeiro grau assintom

Idade do Parente de Primeiro Grau
Criangas e adolescentes de familia com

gendtipo positivo e/ou familia com CMH
de inicio precoce

Inicio da triagem

No momento do diagnéstico em outro membro
da familia

Intervalo de Vigilancia
A cada 1-2 anos

Todas as outras criancgas e adolescentes | A qualquer momento apés o diagnéstico na

familia, mas néo depois da puberdade
No momento do diagndstico em outro membro da familia

A cada 2-3 anos
Adultos

A cada 3-5 anos
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Tabela 6.Triagem com eletrocardiograma e ecocardiograma 2D em
familiares assintomaticos*

Idade do Parente de Primeiro

G Inicio da triagem Repita ECG, Eco
rau
Pediatrico
Criancas e adolescentes de familias No momento em que a MCH é A cada 1-2 anos
com genétipo positivo e familias com | diagnosticada em outro membro
doenca de inicio precoce da familia
Todos os outros pediatricos A qualquer momento apos o diag- | A cada 2-3 anos
néstico de CMH em um membro
da familia, mas nao depois da
puberdade
Adultos No momento em que a MCH é A cada 3-5 anos
diagnosticada em outro membro
da familia

*Inclui todos os parentes de primeiro grau assintomaticos e fendtipo negativo considerados em risco de desenvolver CMH com base na histéria
familiar ou estado do gendtipo e as vezes podem incluir parentes mais distantes com base no julgamento clinico. O intervalo de triagem pode ser
modificado (por exemplo, no inicio de novos sintomas ou em familias com um curso clinico maligno ou CMH de inicio tardio).

Fortes evidéncias de genes CMH incluem, no momento desta publicacao: MYH7, MYBPC3, TNNI3, TNNT2,
TPM1, MYL2, MYL3, and ACTC1.

A determinacao da patogenicidade das variantes depende de um peso de evidéncias coletivas com base nos critérios do
American College of Medical Genetics and Genomics e pode mudar com o tempo.

AMERICAN
COLLEGE of
CARDIOLOGY
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Figura 2. Processo de teste genético em CMH

Teste de gene direcionado
ao caso indice de CMH

4 \ 4

Variante LP/P causadora
de doencgas

VUS, LB/B ou nenhuma
variante identificada

Considere o teste de
Reclassificado Reclassificado como = segundo nivel em

como LP/P VUS ou LB/B "| probando se nenhuma
variante for identificada

A\ Y v

Variante positiva Variante negativa CMH diagnosticado Sem evidéncias
de CMH
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Diagndstico

Tabela 5. Caracteristicas clinicas em pacientes com “fenocdpias de
CMH (mimicas)”

Caracteristicas
Sistémicas

Abordagem de Diag-

Idade de Apresentacao
néstico

Possivel Etiologia

Tipica
Bebés (0-12 meses) e
criancas

Caracteristicas
dismorficas, deficiéncia
de crescimento,
acidose metabolica

RASopatias
Doencas de
armazenamento
de glicogénio,
outras doencas
metabdlicas ou
mitocondriais
Filho de mae com
diabetes

Avaliacao geneticista
Triagem metabolica
neonatal

Ensaios metabdlicos
especificos

Teste genético

Primeira infancia

Desenvolvimento
cognitivo atrasado ou
anormal, deficiéncia
visual ou auditiva

RASopatias
Doenca mitocondrial

Triagem bioquimica
Teste genético

Idade escolar e adolescéncia

Fraqueza do misculo
esquelético ou distirbio
de movimento

Ataxia de Friedreich,
doenca de Danon
Doenca mitocondrial

Triagem bioquimica
Avaliacao
neuromuscular
Teste genético

Idade adulta

Distiirbio de
movimento, neuropatia
periférica, disfuncao
renal

Doenca de
Anderson-

Fabry, ataxia de
Friedrich, distarbios
infiltrativos

(por exemplo,
amiloidose),
doencas de
armazenamento de
glicogénio

Triagem bioquimica,
Avaliacao
neuromuscular
Teste genético
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Avaliacao de risco de morte siibita cardiaca

Tabela 7. Fatores de risco clinico estabelecidos para estratificacao de
risco de morte stibita de CMH

Historia familiar de morte Morte slbita considerada definitivamente ou provavelmente atribuivel
subita por CMH a CMH em >1 parentes de primeiro grau ou parentes proximos com
<50 anos de idade. Parentes proximos geralmente seriam parentes
de segundo grau; no entanto, multiplas MSCs em parentes terciarios
também devem ser consideradas relevantes.

HVE macica Espessura da parede >30 mm em qualquer segmento dentro da camara
por ecocardiograma ou imagem RMC; a consideracao desse marcador
morfologico também é feita para valores limitrofes de >28 mm em
pacientes individuais, a critério do cardiologista responsavel pelo
tratamento. Para pacientes pediatricos com CMH, um limiar absoluto ou
de escore z para a espessura da parede nao foi estabelecido; no entanto,
uma parede maxima que corresponde a um escore z >20 (e> 10 em
conjunto com outros fatores de risco) parece razoavel.

Sincope inexplicada >1 episodios inexplicaveis envolvendo perda transitoria aguda de
consciéncia, julgados pela historia improvavel de ser de etiologia
neurocardiogénica (vasovagal), nem atribuivel a OVDVE, e especialmente
quando ocorrendo dentro de 6 meses de avaliacao (eventos além de 5
anos no passado nao parecem tém relevancia).

CMH com disfuncao Disfuncao sistolica com FE <50% por ecocardiografia ou imagem de
sistolica do VE RMC.
Aneurisma apical do VE Aneurisma apical definido como um segmento discinético ou acinético

de parede fina discreto da por¢cao mais distal da camara do VE;
independente do tamanho.

LGE extensivo ha RMC LGE difuso e extenso, representando fibrose, quantificada ou estimada
por inspecao visual, compreendendo >15% da massa do VE (a extensao
do LGE que confere risco nao foi estabelecida em criancas).

TVNS no monitor Pareceria mais apropriado colocar maior peso na TVNS como um
ambulatorial marcador de risco quando as corridas sao frequentes (=3), mais longas
(=10 batimentos) e mais rapidas (=200 bpm) ocorrendo geralmente
em 24 a 48 horas de monitoramento. Para pacientes pediatricos, uma
taxa de TV que excede a taxa sinusal basal em > 20% é considerada
significativa.
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Figura 3. Selecao de Paciente CDI

Um CDI é razoavel (2a)
A

Adultost
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Manejo de Sintomas

Figura 4. Manejo de Sintomas em Pacientes com CMH

Pacientes CMH

Fisiologia obstrutiva?

Veja a Figura 5 NAO ‘ SIM

Repita a avaliacao de

acordo com a Figura m m

1, Caixa 2

Evite vasodilatadores
e diuréticos em
altas doses

.

Se os sintomas
persistirem

Candidato
a cirurgia?

Outra indicagao
cirurgica ou
indicacéo fora do
padrao?
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Recomendacoes para o manejo farmacologico de pacientes
com CMH obstrutiva

COR LOE Recomendacoes

1. Em pacientes com CMH obstrutiva e sintomas* atribuiveis a OVDVE,
sao recomendados betabloqueadores nao vasodilatadores, titulados
para eficacia ou doses maximas toleradas.

2. Em pacientes com CMH obstrutiva e sintomas* atribuiveis a OVDVE,
para os quais os betabloqueadores sao ineficazes ou nao tolerados, a
substituicao por bloqueadores dos canais de calcio nao diidropiridina

Diltiazem C-LD (por exemplo, verapamil, diltiazem) é recomendada.

3. Para pacientes com CMH obstrutiva que apresentam sintomas graves
persistentes* atribuiveis a OVDVE, apesar dos bloqueadores beta ou
bloqueadores dos canais de calcio nao diidropiridinicos, a adicao de
disopiramida em combinacao com 1 dos outros medicamentos ou a
SRT realizada em centros experientes, T é recomendado.

4. Para pacientes com CMH obstrutiva e hipotensao aguda que nao
respondem a administracao de fluidos, recomenda-se fenilefrina
intravenosa (ou outros vasoconstritores sem atividade inotropica),
isoladamente ou em combinacao com drogas bloqueadoras beta.

2b C-EO 5. Para pacientes com CMH obstrutiva e dispneia persistente com
evidéncia clinica de sobrecarga de volume e altas pressoes de
enchimento do lado esquerdo, apesar de outro GDMT de CMH, o uso
cauteloso de diuréticos orais de baixa dosagem pode ser considerado.

2b C-EO 6. Para pacientes com CMH obstrutivo, a descontinuacao de
vasodilatadores (por exemplo, inibidores da enzima de conversao
da angiotensina, bloqueadores do receptor da angiotensina,
bloqueadores dos canais de calcio dihidropiridina) ou digoxina
pode ser razoavel porque esses agentes podem piorar os sintomas
causados pela obstrucao dinamica do trato de saida.

C-LD 7. Para pacientes com CMH obstrutiva e dispneia grave em repouso,
hipotensao, gradientes de repouso muito elevados (por exemplo,>
100 mm Hg), bem como todas as criancas <6 semanas de idade, o
verapamil é potencialmente prejudicial.

* Os sintomas incluem dispneia relacionada ao esforgo ou dor no peito; e, ocasionalmente, outros sintomas de esforgo (por exemplo, sincope, quase sincope)
que sdo atribuidos a OVDVE e interferem na atividade diéria ou na qualidade de vida.

tCentros de CMH abrangentes ou primarios com exceléncia comprovada em resultados clinicos para esses procedimentos (Tabela 3 e 4).
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Tabela 3. Competéncias sugeridas de centros CMH abrangentes e primarios

Potenciais Competéncias de Entrega de Cuidados Centros CMH Centro CMH Centros de
CMH abrangentes Primario Referéncia/Médicos
Diagnéstico X X X
ETT inicial e de vigilancia X X X
Imagem ecocardiografica avancada para detectar OVDVE X X

latente

Ecocardiografia para guiar TRS X *

Imagem RMC para diagndstico e estratificagao de risco X X

Avaliacao invasiva para OVDVE X * *
Angiografia coronaria X X X
Teste de estresse para elicitagcao de OVDVE ou consideragao | X X

de terapias/transplantes de IC avancadas

Aconselhamento e realizacao de triagem familiar (imagem e | X X X
genética)

Teste genético/aconselhamento X X *
Avaliacao do risco de MCS X X X
Tomada de decisao de CDI de Classe 1 e Classe 2a com X X X
pacientes adultos

Tomada de decisao de CDI de Classe 2B com pacientes X

adultos

Implantacao de CDI (adultos) X X *
Tomada de decisao e implantagao do CDI com criangas/ X *

adolescentes e seus pais

Gerenciamento inicial de FA e prevencao de AVC X X X
Ablagao por cateter de FA X X *
Manejo inicial de HFrEF e HFpEF X X X
Manejo avancado de IC (por exemplo, transplante, TRC) X W

Terapia farmacolégica para CMH obstrutiva sintomatica X X X
Manejo invasivo de CMH obstrutiva sintomatica X t

Aconselhamento ocupacional e escolhas de vida saudaveis, | X X X
além de atividades competitivas ou de alta intensidade

Opcoes de aconselhamento sobre a participacao em X

esportes competitivos ou de alta intensidade

Gerenciando de mulheres com CMH durante a gravidez X *

Manejo de comorbidades X X X

*QOpcional dependendo das competéncias essenciais da instituicao.

1Se esses procedimentos forem realizados, a garantia de qualidade adequada deve ser implementada para demonstrar resultados
consistentes com aqueles alcancados por centros abrangentes.
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Tabela 4. Exemplos de metas para resultados de terapias de reducéo septal invasiva

Taxa
Miectomia Ablacao septal com
alcool
Mortalidade de 30 dias <1% <1%
Complicacoes adversas de 30 dias (tamponamento, |<10% <10%
disseccao LAD, infecgao, sangramento maior)
Bloqueio cardiaco completo por 30 dias, resultando | <5% <10%
na necessidade de marcapasso permanente
Substituicdo da valvula mitral dentro de 1 ano <5%
Regurgitacdo mitral residual mais do que moderada | <5% <5%
Taxa de procedimento de repeticao <3% <10%
Melhora > classe NYHA >90% >90%
Descanso e gradiente de VSVE provocado <50 mm Hg | >90% >90%
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Participacao Esportiva

Recomendacoes para esportes e atividades

COR LOE Recomendacoes

1. Para a maioria dos pacientes com CMH, exercicios recreativos* de
intensidade leve a moderada sao benéficos para melhorar a aptidao
cardiorrespiratoria, funcionamento fisico e qualidade de vida e para sua
saude geral, de acordo com as diretrizes de atividade fisica para a populacao
em geral.

1 C-EO 2. Para atletas com CMH, uma avaliacao abrangente e discussao compartilhada
dos riscos potenciais da participacao esportiva por um provedor
especializado é recomendada.

2a C-EO 3. For most patients with CMH, participation in low-intensity competitive sports
is reasonable.

2a C-LD 4. Em individuos com genétipo positivo e fenétipo negativo para CMH, a
participacao em competicoes esportivas de qualquer intensidade é razoavel.

2b C-LD 5. Para pacientes com CMH, a participacao em atividades recreativas de
alta intensidade ou atividades esportivas competitivas de moderada a
alta intensidade pode ser considerada ap6s uma avaliacao abrangente

e discussao compartilhada, repetida anualmente com um provedor
especializado que transmite que o risco de morte sibita e choques de
CDI pode ser aumentada e com o entendimento de que as decisoes de
elegibilidade para participacao em esportes competitivos frequentemente
envolvem terceiros (por exemplo, médicos de equipe, consultores e outras
liderancas institucionais) agindo em nome das escolas ou equipes.

6. Em pacientes com CMH, a colocacao do CDI com o Unico propoésito de
participacao em competicoes esportivas nao deve ser realizada.

*Exercicio recreativo é realizado para fins de lazer, sem necessidade de treinamento sistematico e sem o objetivo de se destacar ou competir com 0s outros.
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Sintomas de insuficiéncia cardiaca em pacientes com CMH

Figura 5. Algoritmo de insuficiéncia cardiaca
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