Cardiomiopatia hipertrdéfica e o risco de morte subita: uma revisao bibliografica

RESUMO

A cardiomiopatia hipertrofica (CMH) é uma patologia cardiaca genética que deflagra
alteracBes macroscopicas na morfologia dos sarcomeros, resultando em alteracdes funcionais
no aparelho cardiovascular. Dentre as mais diversas complicacfes, a morte subita (MS) possui
enorme relevancia devido ao catastrofico desfecho e a sua silenciosa evolugdo. Dessa forma,
objetivou-se analisar a correlacdo entre a MS e a CMH a partir da anélise da epidemiologia,
fisiopatologia e estratificacdo de risco. Para isso, realizou-se uma extensa analise da literatura
atraves de artigos, estudos clinicos e diretrizes que fundamentam tal correlagdo, bem como
norteiam a estratificacdo de risco para eventos de MS. Estudos estimam que a MS acomete
prioritariamente pessoas jovens (idade inferior a 30 anos), incluindo atletas treinados, sendo
que 84% dos episodios ocorrem durante atividades diarias leves ou moderadas e 71% dos
pacientes sdo assintomaticos ou apresentam sintomas leves. Quanto ao perfil clinico dos
pacientes predispostos a MS, a estratificacdo de risco considera diversos fatores que podem
favorecer pior prognostico para a CMH, os quais incluem histérico familiar de MS, hipertrofia
do ventriculo esquerdo (VE), sincope inexplicada, disfuncéo sistolica, aneurisma apical do VE,
realce tardio de Gadolinio e taquicardia ventricular ndo sustentada, sendo, de acordo com a
diretriz Americana, a espessura maxima da parede do VE um dos critérios mais relevantes na
determinacdo do risco de MS. Portanto, a analise epidemioldgica e fisiopatolégica da CMH
permite constatar sua heterogénea e silenciosa evolugédo para episodios de MS, evidenciando a

importancia de uma criteriosa estratificacdo de risco na abordagem clinica do paciente.
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1. INTRODUCAO

A CMH é uma patologia cardiaca genética, cuja descoberta foi atribuida ao patologista
britdnico Robert Donald Teare, que, em 1958, realizou as primeiras descri¢des sobre a doenca
a partir da analise de 8 casos de pacientes jovens, dos quais 7 morreram subitamente. As

primeiras descricOes acerca dessa entidade convergiam para um possivel tumor cardiaco e,



passado cerca de 60 anos, significativos estudos e investigaces permitiram melhor classifica-
la como CMH (Panza & Naidu, 2019; Teare, 1957).

Diante da anélise de pacientes com CMH, uma grande diversidade de caracteristicas
morfo, histo e fisioldgicas pbéde ser atribuida a tal doenca, o que dificultou padronizar
caracteristicas determinantes para um preciso diagndstico. Assim, embora a hipertrofia septal
assimétrica seja uma tradicional marca dessa doenca, estudos realizados pelo Dr. William C.
Roberts (Panza & Naidu, 2019) estimou que apenas dois tergos dos 230 pacientes com CMH a
expressava. Se tratando de uma doenca resultante de uma desordem genética, a CMH apresenta
uma ampla variabilidade genotipica, determinando grande variabilidade fenotipica, e ainda,
uma vasta variabilidade morfolédgica dentro de um mesmo genotipo (Panza & Naidu, 2019).

Esse amplo espectro clinico atribuido &8 CMH, bem como o interesse pela compreenséo
da etiologia genética e a forte associagdo com mortes sUbitas em jovens, incluindo atletas
treinados, fazem da CMH uma patologia de forte interesse clinico e cientifico (Maron, 2003).
Estima-se que a maioria dos individuos com CMH provavelmente ndo serdo diagnosticados,
bem como nédo apresentardo reducdo da expectativa de vida ou sintomas substanciais. No
entanto, a parcela sintomatica pode frequentemente desenvolver complicages, tais como
progressiva insuficiéncia cardiaca, fibrilacdo atrial e MS.

Dentre as complicacdes supracitadas, a MS continua sendo a mais devastadora, ndo
possuindo um perfil tradicional na CMH e ocorrendo, portanto, sem expressivos alardes em
pacientes jovens (idades inferiores a 25 anos) (Maron, 2010; Maron & Maron, 2013). Diversos
estudos exploraram a MS decorrente da CMH (Emet et al., 2018; Hall & Hall, 2017; Maron,
2010) o que permite depreender a real importancia dada a essa complicacdo clinica. Sendo
assim, se faz de grande valia compreender, através de um amplo estudo da literatura, a
correlacdo entre a MS e a CMH, a partir da analise da epidemiologia, da estratificacdo de risco

e do perfil clinico dos pacientes portadores de tal patologia.
2. OBJETIVOS

Objetiva-se compreender a correlacdo entre a MS e a CMH a partir da andlise da
epidemiologia, da estratificagdo de risco e do perfil clinico dos pacientes passiveis desse
agravamento. Para isso realizou-se uma extensa analise da literatura através de artigos, estudos
clinicos e diretrizes que fundamentam tal correlacdo, bem como norteiam a estratificagdo de

risco e estimam a gravidade dos pacientes em eventos de MS.



3. METODOLOGIA

Nesse estudo de revisao bibliografica, buscou-se concretizar os objetivos com base em
informacdes coletadas em plataformas cientificas como PubMed, SciELO e Google
Académico. Compilou-se a utilizacdo de um referencial tedrico sob o qual foi realizada uma
andlise histdrica juntamente com periodicos atuais a fim de viabilizar um maior entendimento
sobre o tema proposto. Foram utilizados artigos cientificos completos de lingua inglesa, bem
como diretrizes e protocolos de sociedades cientificas, tendo como base os descritores:
Hypertrophic cardiomyopathy, Family screening, Risk factors, Myocardial disorder, Sudden
cardiac death. Foram excluidos artigos que ndo constassem os vieses de selecdo e analise de

informacdes e que ndo apresentassem congruéncia com a tematica proposta.

4. RESULTADOS

A partir da extensa analise das referéncias analisadas, define-se a CMH como patologia
genética cardiovascular mais comum, com uma prevaléncia estimada na populacdo geral de
1:500 individuos e que é marcada pela hipertrofia ventricular esquerda, ndo dilatada, cuja
caracteristica morfoldgica esta confinada apenas ao coracdo e que se manifesta com uma
desorganizada arquitetura histolégica do miocardio do VE, sendo formado por midcitos
hipertrofiados, com formatos anormais e multiplas conexdes intercelulares de disposi¢oes
caoticas, tais como em angulos obliquos e perpendiculares. Ademais, ha de se enfatizar que
extensdo dessa desordem miocardica esta diretamente relacionada com a gravidade dos casos
de CMH, o que faz com que a estratificacdo de risco para MSC na CMH seja ainda mais
minuciosa, visando um controle precoce de seus desdobramentos. Tal conduta faz-se de suma
importancia, pois a incidéncia de MSC na CMH, é em torno de 0,7% ao ano e 0s estudos
analisados, evidenciaram que a MSC acomete prioritariamente pessoas jovens (idade < 30
anos), incluindo atletas treinados, sendo que 84% dos episddios ocorrem durante atividades
diérias leves ou moderadas e 71% dos pacientes sdo assintomaticos ou apresentam sintomas
leves. Tornando ainda dificil o desenvolvimento de um método de identificagdo precisa dos
pacientes que apresentam maior risco de ocorréncia de MSC.

N&o raro, existe ampla discordancia entre Diretrizes Americana e Européia, quanto aos
critérios de prevencdo priméaria de MS na CMH. Tal divergéncia, faz com que nem o0s
especialistas europeus nem os norte-americanos sigam suas diretrizes de maneira consistente,
principalmente quando ndo existe consenso entre as diferentes diretrizes. Nestes casos, a

decisdo sobre o CDI é baseada na experiéncia clinica pessoal, as diretrizes ainda sao



divergentes em pontos de suma importancia, como a incorporacdo do gradiente obstrucdo da
VSVE, diametro do AE e idade como fatores de risco significativos na calculadora ESC, o uso
diferente da espessura maxima da parede pelas duas diretrizes e, principalmente, a importancia
da avaliacdo quantitativa da carga cicatricial por RTG. (WEISSLER).

Quanto aos processos de estratificacdo, os preditores que mais contribuiram para o
calculo do risco foram espessura parietal maxima do VE e a obstrucdo de sua via de saida
(1,60% [1,25-2,02]; 3,20% [3,18-3,36]; 4,46% [4,07-5,09]), didmetro do atrio esquerdo (0,97%
[0,83-1,21]; 1,86% [1,67-2,40]; 2,48% [2,21-3,51]) e idade (-0,91% [0,8-1,13]; -1,90% [1,12-
2,03]; -2,34% [1,49-2,73]). (Piva e mattos 2019). Histdria familiar de MSC (RR, 1,75; 1C95%,
1,39-2,20); sincope inexplicavel (RR, 2,27; 1C95%, 1,69-3,07); TVNS em Holter de 24 horas
(RR, 2,79; 1C95%, 2,29-3,41); e espessura parietal maxima do VE (RR, 1,53; 1C95%, 1,12-
2,08) (Bittencourt et al.).

Tal conhecimento acerca dos fatores de risco da CMH faz-se imprescindivel na busca
por evitar a MSC em pacientes que possam ser suscetiveis a MSC, mesmo que aparentem ter
um risco baixo associado ou auséncia de limitagdes funcionais, uma vez que dessa forma,
podemos ampliar a busca e estratificacdo precoce da CMH, diminuindo os episédios de MSC,

justamente, nos individuos expostos a maior ocorréncia.

5. DISCUSSOES
5.1. CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA
5.1.1. DEFINICAO

A CMH é uma patologia cardiaca cunhada em bases hereditarias, as quais deflagram
alteracbes macro e microscopicas na morfologia dos sarcOmeros e consequentemente
promovem mudancas funcionais no aparelho cardiovascular. Segundo o American College of
Cardiology Foundation/American Heart Association (ACCT/AHA), CH pode ser definida
como uma patologia marcada pela hipertrofia ventricular esquerda, ndo dilatada, cuja
caracteristica morfoldgica estd confinada apenas ao coracgdo, sendo inexistente a presenca de
outras doencas (locais ou sistémicas) (como HAS, valvopatias, insuficiéncia cardiaca, dentre
outras), que possuem amplo potencial de promoverem a magnitude da hipertrofia evidente

(OMMEN et al., 2020). Por sua vez, a European Society of Cardiology define a CH como um



estado de alteracdes funcionais e morfoldgicas (aumento da espessura) do VE, na auséncia de
limitacdes do fluxo coronariano ou demais anormalidades (ZAMORANO et al., 2014).

Ademais, além de ndo considerarmos as patologias indutoras de HVE, ja citadas
anteriormente, deve-se considerar a exclusdo contigua de causas fisioldgicas para o aumento
de espessura, em especial, 0 condicionamento de atletas, nos quais a hipertrofia € acompanhada
de dilatacdo da camara do VE e ndo apresenta eventuais disfuncdes diastdlicas (GESKE;
OMMEN; GERSH, 2018; SEN-CHOWDHRY et al., 2016).

Partindo-se do contexto de que as alteracbes morfofuncionais cardiacas apresentadas
séo reflexos de uma condicdo hereditaria surge a necessidade de defini¢do neste contexto. A
CMH é uma doenca com padrdo autossdbmico dominante, de penetracdo incompleta
(relacionada a idade) e expressao clinica variavel (MARON; MARON; SEMSARIAN, 2012).
Atualmente, variantes em 1 de 8 ou mais genes, responsaveis pela codificagdo de proteinas ou
demais estruturas do sarcomero, estdo sendo correlacionadas com alteracbes no miocardio
(OMMEN et al., 2020).

Do ponto de vista epidemioldgico, a compreensdo da prevaléncia de CMH entre a
populacdo remonta a um estudo de coorte realizado ha mais de 25 anos, no qual se buscava
investigar fatores de risco para doenca arterial coronariana. Nesse contexto, a prevaléncia de
CMH foi estimada em cerca de 1 em 500. Entretanto, com o passar dos anos, 0S avangos
cientificos passaram a questionar tal estimativa, partindo-se do principio de que, na verdade, a
prevaléncia seria bem maior. Tal hipdtese passou a ser sustentada por evidéncias cientificas em
ascensdo, como testes genéticos, rastreamento familiar e aprimoramento de exames de imagem.
A partir disso, percebeu-se que o numero de individuos portadores de genes favoraveis ao
desenvolvimento de CMH ou dotados da patologia, varias vezes ndo recebiam diagndéstico e
dessa forma o manejo necessario. Com base em tais pontos, a estimativa de portadores de
CMH, que eventualmente podem desenvolver o quadro clinico, é de 1 em 200 (SEMSARIAN
et al., 2015). Tal situagdo de subnotificagdo, mostrou-se peculiar em mulheres e em negros,
com casos de mortes de jovens negros no atletismo, em virtude do desconhecimento e do nao
acompanhamento médico (MARON et al., 2016; WELLS et al., 2018).

5.1.2. FISIOPATOLOGIA

Como descrito anteriormente, a CMH tem como principal etiologia mutagdes de genes
que codificam o sarcomero cardiaco. Dessa forma, tais modificagdes nessas proteinas resultam

em alteracOes cardiacas anatdmicas e histologicas, que, muitas vezes, alteram o normal



funcionamento do sistema cardiaco. Quanto ao aspecto anatdbmico, muitos pacientes
apresentam espessamento da parede do coracédo, sendo, em alguns casos, de distribuicao difusa
nas paredes do VE ou, em outros, concentrada em apenas um segmento, como, por exemplo,
na forma apical. Ainda, 0 movimento anterior sistolico da valva mitral e o contato septal pode
resultar em uma hipercontratilidade do VE e uma obstrucdo subaortica dindmica (Maron,
2002).

J& quanto ao aspecto histolégico, a CMH pode se manifestar por uma desorganizada
arquitetura do miocérdio do VE, sendo formado por midcitos hipertrofiados, com formatos
anormais e multiplas conexdes intercelulares de disposicdes cadticas, tais como em angulos
obliquos e perpendiculares. A extensdo dessa desordem miocardica estd diretamente
relacionada com a gravidade dos casos de CMH, uma vez que (Maron, 2002) relacionaram a
maior extensao e distribuicdo dessa desordem miocérdica com 0s casos de pacientes jovens
que morreram devido a CMH. Além da desorganizada arquitetura miocardio, a cicatriz
miocardica e a expansdo do colageno intersticial corroboram para taquicardia e fibrilacdo
ventricular, j& que sdo substratos arritmogénicos predisponentes a instabilidade elétrica
(Maron, 2002).

No entanto, como ja exposto, a CMH € uma patologia heterogenia quanto as mutacdes
génicas, corroborando para uma diversidade genotipica, fenotipica e, consequentemente, para
uma complexa fisiopatologia, que inclui hipodiastolia, reducdo na reserva coronariana,
formacdo de gradiente na via de saida do VE, insuficiéncia mitral e arritmias. Essa
fisiopatologia da CMH é decorrente da hipertrofia dos midcitos associada com o espessamento
das paredes cardiacas, que por sua vez aumentam a rigidez das paredes e reduzem o tamanho
atil da cdmara do coracdo comprometendo o relaxamento das paredes, bem como o volume de
sangue armazenado na camara afetada. Além disso, essas alteracdes podem dificultar o fluxo
sanguineo normal, sendo, portanto, alteraces obstrutivas (Cardiomyopathy, 2010; Richard et
al., 2006).

Diante das alteracdes supracitadas, a evolucdo da CMH se manifesta com a fibrose
miocardica e 0 espessamento de parede, variando as alteracdes de acordo com o estagio do
processo de evolucdo da doenga. Em um estagio inicial, o paciente geralmente é assintomatico,
ndo possuindo alteragdes cardiacas relevantes. Ja quando a CMH esta em progresso, diversos
desvios da normalidade s@o possiveis, tais como: declinio da funcéo sistolica e diastélica do
VE associado a dilatagéo leve a moderada do VE; diminuigdo da espessura da parede do VE;

queda no fluxo de ejecdo do VE (referido como fase “burnt-out” ou hipocinética); grave



disfuncéo diastdlica do VE acompanhada de dilatacéo atrial, marcada com pouca ou nenhuma

dilatagdo do VE (fenotipo “restritivo”) (Zamorano et al., 2014).

5.2. MORTE SUBITA NA CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA

5.2.1. CORRELACAO

As alteracdes decorrentes da CMH tém um padrédo de progressao individual para cada
paciente, podendo evoluir principalmente em MS, insuficiéncia cardiaca e fibrilacdo atrial.
Dentre as mais diversas complicacbes da CMH, a MS possui enorme relevancia devido ao
catastrofico desfecho e a sua silenciosa evolugdo (Maron & Maron, 2013).

Sendo assim, a MSC ocorre em pacientes assintomaticos ou levemente sintomaticos,
afetando prioritariamente pessoas jovens, como criangas ou adultos com idade inferior a 30
anos, ndo sendo, portanto, muito recorrente em pacientes acima de 60 anos e ndo sendo
influenciado por género e raca (Maron & Maron, 2013).

Estudos mostraram que dentre as principais manifestacbes da CMH, a espessura
méaxima da parede do VE é um dos fatores mais importantes na determinacédo do risco de MSC.
De acordo com a diretriz Americana (American guideline) uma espessura maxima de parede
do VE maior ou igual a 30 mm é considerada o maior fator de risco para MSC decorrente da
CMH. Nadiretriz europeia (European guideline), essa espessura maxima de parede esta inclusa
no célculo de risco de MS por CMH (Maron et al., 2015).

5.2.2. EPIDEMIOLOGIA

Quanto a CMH, pode-se afirmar que é uma doenca verdadeiramente global, com casos
relatados em mais de 50 paises em todos o0s continentes e afetando pessoas de ambos 0s sexos
e de varias origens étnicas e raciais. Quanto a essa hipertrofia do ventriculo esquerdo (HVE)
ndo explicada somente por condi¢Oes de sobrecarga ventricular, ha de se enfatizar que ela é a
patologia genética cardiovascular mais comum, com uma prevaléncia estimada na populacéo
geral de 1:500 individuos. (REIS,L; 2018) A MS cardiaca (MSC) é a consequéncia mais
imprevisivel, devastadora e dramatica da CMH e, muitas vezes, se apresenta como a primeira
manifestagdo clinica da doenga. Dados recentes em populagdes de pacientes com CMH néo
selecionadas relatam uma incidéncia de MSC, em torno de 0,7% ao ano, com a mortalidade
cardiovascular total sendo em torno de 1,4% ao ano. (EFTHIMIADIS, G.K; 2014). Frente a



esse cenario, faz-se essencial ressaltar que a grande maioria dos episodios de MSC (84%)
ocorre durante atividades diarias leves ou moderadas e que cerca de 71% dos pacientes que
morrem repentinamente sao assintomaticos ou apresentam poucos sintomas (classe funcional |
ou Il). (EFTHIMIADIS, G.K; 2014).

5.2.3. ESTRATIFICACAO DE RISCO

No contexto da abordagem clinica do portador de CMH, a analise do historico do
paciente se mostra como um recurso impar, pelo qual se obtém os fatores que podem favorecer
um pior prognostico e, eventualmente, um quadro de MS. A estratificagdo de tais fatores de
risco permite avaliar as possiveis formas de manejo de tais pacientes, em especial no que se
refere a aplicacdo de desfibriladores implantaveis, os quais sdo recursos para reducao
substancial dos casos de MS. Frente a tais pressupostos, torna-se perceptivel a necessidade de
acompanhamento longitudinal de tais pacientes, idealmente a cada 1 ou 2 anos, no intuito de
se analisar novos fatores de risco emergentes. Nesse sentido, tendo como base 0s parametros
mais atuais de avaliacdo clinica do paciente, tem-se que os fatores determinantes para
estratificacdo de risco do paciente sdo (MATTOS, 2006; OMMEN et al., 2020):

e Historico familiar de MS

Historia familiar de MS, na qual um ou mais parentes de primeiro grau apresentaram
quadro de MS ou casos em parentes proximos (segundo ou terceiro grau) com idade menor que

50 anos. Neste item, considera-se também quadros de parada cardiaca e arritmias ventriculares.
e Hipertrofia ventricular Esquerda

Condicbes de espessamento de parede de VE acima de 30mm, seja esta avaliacdo
realizada por ressonancia magnética ou ecocardiografia. Dados obtidos por ROWIN (2020),
em seus estudos, relataram que a presenca de hipertrofia macica esteve presente em 75% dos

pacientes que tiveram como indicacdo a terapia com CDI.
e Sincope inexplicada

Uma ou mais situacOes de perda transitoria da consciéncia, na qual a causalidade néo
esta atrelada a etiologia vasovagal ou demais alteracdes. Nesse contexto, hé de se ressaltar que
a temporalidade de tais episodios € fundamental, haja visto que eventos além de 5 anos nédo

apresentam tamanha relevancia frente a situacdes mais contemporaneas, como por exemplo



eventos ocorridos em até 6 meses. A sincope pode estar associada a um quadro arritmico, como

taquiarritmias ventriculares e supraventriculares ou bradiarritmias.
e Disfuncéo sistolica

Condicéo de fracdo de ejecdo <50% com base em ecocardiografia ou ressonancia.
e Aneurisma apical do VE

Segmento discinético na porcao mais distal da camera do ventriculo. Ressalta-se que o

mesmo independe do tamanho.
e Realce Tardio de Gadolinio

O realce tardio é a manifestacdo de fibrose, na qual se tem > 15% da massa do VE em
pacientes com CMH. A fibrose esta associada a alteracGes de metabolismo do colageno, as

quais podem favorecer a formacéo de eventos arritmogénicos.

e Taquicardia Ventricular ndo sustentada

Mostra-se como um fator de risco dotado de grande magnitude para repercussdes
hemodindmicas no paciente. Se esporadica e fugaz apresenta natureza benigna. Em episodios
frequentes e repetitivos o risco tende a se elevar. E importante salientar que pacientes com
historia de fibrilagdo ventricular ou taquicardia ventricular sustentada se mostram como o
grupo clinico com maior risco para MS, haja visto que existe uma possibilidade de 10% de
ocorrerem novos episodios.

As grandes sociedades indicam que sendo o paciente possuidor de dois ou mais fatores
de risco importantes, deve receber um desfibrilador implantavel como forma de prevencéao
primaria a MS. No entanto, um fator de risco maior pode ser suficiente para justificar a
implantacdo de um desfibrilador (BAZAN et al., 2020).

Na abordagem dos pacientes, em especial de pacientes com alto risco, concerne
promover busca ativa por outros fatores que podem promover pior prognostico e que tendem a
tornar a abordagem mais completa. Dentre estes, destaca-se: isquemia miocardica, fibrilacdo
atrial paroxistica, via acessoria, dentre outros fatores (MCKENNA; BEHR, 2002).

5.2.4. PERFIL CLINICO DOS PACIENTES



A avaliacdo de pacientes com CMH pode incluir multiplos exames complementares na
tentativa de predizer a suscetibilidade de cada sujeito, 8 MSC. Obviamente, isso tem varios
efeitos, incluindo o 6nus econdmico. Assim, saber selecionar os marcadores de risco (MR)
mais importantes é um fator essencial na avaliacdo da CMH, para que se possa determinar uma
conduta efetiva e resolutiva, principalmente frente a necessidade de colocacdo do
cardiodesfibrilador implantavel (CDI), considerando-se que € a ferramenta mais segura e eficaz
na prevencdo de MSC. Dessa forma, deve ser direcionado aqueles pacientes que apresentam
um alto risco de sofrerem uma MSC.

No entanto, a quantificacdo individual de cada fator de risco, ainda ndo é de consenso
geral, posto que a CMH é uma doenca que apresenta vasta variacao fisiopatologica e com isso,
todos 0os MR tém suas limitacdes. Contudo, apesar de tal divergéncia, € de suma importancia
evidenciar que a dramaticidade que circunda os episddios de MSC na CMH se da,
majoritariamente, pelo fato de que a CMH ¢é agora reconhecida como a principal causa de MSC
em pessoas jovens (<35 anos de idade), incluindo atletas treinados, sem distin¢cdo importante
entre 0S Sexos.

Tal panorama é ainda mais evidente frente a associacdo desses jovens a outros
importantes marcadores de risco, como: Parada cardiorrespiratoria prévia (fibrilacdo
ventricular), taquicardia ventricular ndo-sustentada, definida por trés ou mais batimentos
extrassistolicos ventriculares sucessivos com frequéncia cardiaca >120 batimentos e duragdo
<30s, ou histdria familiar de MS em primeiro grau, em menores de 40 anos de idade ou em
qualquer idade com diagnostico confirmado da doenca. A partir dessa associacdo, pode-se
estabelecer com clareza o perfil dos pacientes com maior risco, 0s quais podem sofrer com uma
exposi¢do a MSC, de até 6% ao ano. N&o raro, devem ser uma indicagéo irrefutavel para a
implantacdo do CDI, posto que esta é a tnica modalidade considerada capaz de modificar o
progndstico da doencga. (BITTENCOURT, M.I. 2019).

6. CONCLUSOES

Sendo assim, o atual trabalho de revisdo permitiu, a partir da analise de estudos,
constatar a importante incidéncia da MS em pacientes com CMH, com auséncia de um perfil
tipico de evolugédo e acometendo pacientes jovens, bem como atletas treinados. Além do mais,
a compreensao do carater genético da CMH, bem como das alteragdes morfo e histoldgicas
esperadas, permitem correlacionar achados clinicos com o curso evolutivo da doenca e, assim,

antever 0s casos de pacientes com pior prognostico. Com isso, 0 acompanhamento longitudinal



do paciente com CMH torna-se indispensavel, visando constantemente estratificar os riscos do

mesmo para episodios de MSC e, assim, delinear a melhor conduta clinica.
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