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Lemos com grande interesse o artigo de Mattos et al.” sobre
estratificagdo de risco na cardiomiopatia hipertréfica (CMH).!
Os autores compararam as diretrizes de 2011 da American
College of Cardiology Foundation/American Heart Association
(ACCF/AHA) com as diretrizes de 2014 da European Society
of Cardiology (ESC) em pacientes brasileiros com CMH e
encontrou baixa concordancia entre os dois sistemas. No total,
90 pacientes com CMH foram incluidos e 15 (17%) deles
receberam um cardioversor desfibrilador implantavel (CDI).
Dois (2%) pacientes apresentaram choque apropriado, 6 (7%)
morte subita cardiaca (MSC) e 6 (7%) morte nao cardiaca.
De acordo com os critérios da ACCF/AHA de 2011, 43 (48%)
pacientes receberam recomendacao de Classe lla para CDI,
3 (3%) receberam recomendacao de Classe lIb e 44 (49%), Classe
1. Se o escore de risco de MSC por MCH da ESC tivesse sido
aplicado, 12 (14%) pacientes teriam recebido recomendacao de
Classe lla para CDI (alto risco, =6%), 11 (12%) teriam recebido
recomendacdo de Classe Ilb (risco intermedidrio, =4% -<6%)
e 67 (74%), Classe Il (baixo risco, <4%). O coeficiente kappa
calculado (0,355, p=0,0001) confirmou a baixa concordancia
entre as duas diretrizes. Especificamente falando, o modelo da
ESC deixou desprotegidos todos os pacientes que apresentaram
MSC ou abortaram MSC com apenas 2 deles (25%) sendo
classificados como Ilb. Os critérios da ACCF/AHA de 2011
recomendaram CDI (Classe lla) para metade desses pacientes,
com CDI sendo recomendado em muito mais pacientes do
que os que realmente necessitavam. Os resultados deste estudo
destacam a inadequacdo de estratégias precisas de estratificagdo
de risco e contestam a tomada de decisao atual.

Esta ndo é a primeira vez que a precisao da predigao de
MSC na CMH provou ser insuficiente.>* A CMH ¢é a causa
mais comum de MSC em jovens e a carga dessa perda devido
a estratificacao de risco nao invasiva equivocada, por um lado,
e a insercao desnecessdria de um dispositivo, por outro, nos
obrigam a melhorar esse quadro.

Nosso grupo propds a contribuigao adicional da estimulagao
ventricular programada (EVP) durante um estudo abrangente
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de eletrofisiologia (EFS) nas estratégias de estratificagao
de risco atuais, a fim de abordar seu baixo desempenho?.
A populacao do estudo incluiu 203 pacientes com CMH,
e como no estudo de Mattos et al.," a maioria foi avaliada
como risco baixo a intermedidrio para MSC (60% apresentava
um Gnico fator de risco). Implantou-se CDI em 92 (45,3%)
pacientes, com ocorréncia de desfecho primério (MSC e/
ou terapias apropriadas com CDI) em 20 pacientes (9,9%).
O achado importante do estudo foi que a EVP foi indutivel
em todos, exceto um paciente que apresentou o desfecho
primario, ao passo que as diretrizes da AACF/AHA de 2011 e
da ESC de 2014 classificaram erroneamente 3 e 9 pacientes,
respectivamente. Em nossa populagdo, as diretrizes de 2011
da ACCF/AHA teriam levado a implantagdo de 171 CDls,
enquanto as diretrizes da ESC teriam levado a implantagao
de 53, e, somente a EVP, em 79 pacientes. A combinagao de
cada uma dessas diretrizes com o protocolo EVP aumentaria
esses nimeros para 187 e 110 pacientes, respectivamente,
sem perder nenhum desfecho primario. Principalmente
em conjunto com as diretrizes da ESC, a sensibilidade e a
especificidade ideais foram alcancadas da maneira mais
econdmica. Outra vantagem importante da EFS acabou sendo
a caracterizagao adequada do mecanismo da sincope.

O uso da EVP na estratificagao de risco de prevengao primaria
para MSC na CMH é a Classe lll nas diretrizes europeias de 2014 e
nas diretrizes da ACCF/AHA de 2011, com o principal argumento
sendo os riscos de tal procedimento invasivo e seu custo, com base
no nivel ndo suportado de evidéncia C. No entanto, nosso método
foi vidvel e seguro em todos os casos, enquanto a classificacao
incorreta ou a implantagao inadequada de CDlIs sao muito mais
desoladoras e caras. O baixo desempenho das diretrizes da ESC e
da ACCF/AHA pode ser devido a sua incapacidade de expressar o
mecanismo exato de arritmogénese nesta doenca. A ressonancia
magnética cardiaca (RMC) tem sido uma importante ferramenta
na avaliacio da CMH, uma vez que a presenca de fibrose de
realce tardio com gadolinio é considerada um forte preditor
independente para arritmias ventriculares malignas.” O uso de
achados da RMC na estratificacao de risco foi considerado nas
diretrizes de 2020 da ACC/AHA.

Em conclusao, a identificagdo adequada de pacientes com
maior risco de morte stbita indicados para a terapia com CD],
que salva vidas, com controle de tratamento excessivo, continua
sendo o Santo Graal da CMH. Mattos et al.,' apresentam
evidéncias adicionais na literatura atual sobre as inadequagbes
dos escores de risco e destacam a necessidade de introducao de
critérios mais sensiveis e especificos. A estimulagao ventricular
programada pode ser uma nova ferramenta salvadora ao nosso
arsenal contra a morte cardiaca stbita.
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Carta-resposta

A morte stbita cardiaca (MSC) é considerada a
complicagao mais dramética da cardiomiopatia hipertréfica
(CMH), com uma incidéncia anual estimada de 0,5-1%."
Ao longo dos anos, ACC/AHA e ESC publicaram diretrizes
de consenso que apresentam diferentes abordagens para
a estratificagao de risco de MSC com base em preditores
clinicos independentes. Apesar da acurdcia relativamente
baixa desses marcadores, as estratégias atuais teriam
razoavel poder discriminatério para o reconhecimento de
pacientes de alto risco. No entanto, a avaliagdo prognéstica
é um desafio na CMH, principalmente em pacientes de
risco baixo a moderado. A MSC pode surgir na auséncia
de fatores de risco conhecidos e algumas abordagens
mostram resultados conflitantes em diferentes populagoes.?
Além disso, as discrepancias metodoldgicas entre as diretrizes
norte-americanas e europeias podem determinar niveis
discordantes de recomendacao em relacdo ao cardioversor
desfibrilador implantavel (CDI) na prevencdo primdria.’
Portanto, a estratificagdo de risco ainda é imprecisa e requer
maior investigacao.

O artigo de 2018 de Gatzoulis et al.,* reavalia o papel do
estudo eletrofisiolégico para a avaliagao progndstica em uma
coorte unicéntrica de CMH de risco baixo a intermedidrio,
estratificada de acordo com as diretrizes atuais. Os autores
concluem que a estimulagao ventricular programada (EVP)
combinada com os modelos atuais acrescenta sensibilidade e
valor preditivo negativo a estratificagao de risco.* Os resultados
sdo interessantes, mas precisam ser confirmados em
estudos prospectivos maiores. A EVP foi reduzida a classe
[l nas diretrizes atuais devido a baixa sensibilidade e aos
possiveis riscos. Da mesma forma, o fracionamento dos
eletrogramas do ventriculo direito tem sido relacionado a
MSC, mas nao foi assimilado devido a natureza invasiva do
procedimento, o que pode afetar sua realizagao em alguns
casos.” A instabilidade elétrica é transitéria na CMH e deve
ser avaliada periodicamente assim como outros preditores
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com caracteristicas dinAmicas.?® Deste modo, as diretrizes
recomendam a reavaliagdo do risco de MSC durante o
seguimento. Avaliagdo clinica ndo invasiva e de facil aquisicao
favorece a abordagem de rotina do paciente.

Na dltima diretriz da ACC/AHA de 2020, foi introduzida
um algoritmo com trés novos preditores nao invasivos: fibrose
na forma de realce tardio através de ressonancia magnética
cardiaca com gadolinio, aneurisma apical do ventriculo
esquerdo e fragao de ejegao reduzida.' Todos estes estao direta
ou indiretamente relacionados a alteragbes na arquitetura
miocardica, principalmente a fibrose de substituicao. Ha uma
tendéncia para a assimilagdo de novas e mais precisas
tecnologias ndo invasivas para a avaliagao prognoéstica de
rotina na CMH projetada para um futuro préximo. Talvez os
protocolos invasivos entrem em desuso com base em avaliagbes
de custo-efetividade. No entanto, a EVP pode ser aplicada em
casos com estratificagao de risco discordante entre as diretrizes
em relacao a recomendagao de CDI, podendo contribuir em
casos com sincope cardfaca inexplicada.

Por fim, a avaliagdo do desarranjo celular com
tensor de difusdo por ressonancia magnética cardiaca,
genotipagem, perfil de microRNAs e outros biomarcadores
promissores, bem como a avaliagdo nao invasiva de
isquemia miocdrdica, poderdo assegurar uma avaliagao
mais rigorosa do substrato anatémico e elétrico da
doenga.*® Porém, sua assimilacao a pratica clinica didria
deve levar em consideragao os recursos disponiveis
localmente e representard um grande desafio. A busca por
novos paradigmas na CMH esta em curso e uma avaliagao
eletrofisiolégica mais precisa dos mecanismos da MSC é
necessaria, podendo complementar ou mesmo suplantar
a estratificacdo de risco de atual.

Beatriz Piva e Mattos
Fernando Luis Scolari
Henrique lanhke Garbin
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