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Prognóstico

Estima-se que a amiloidose ATTR 
poderá estar presente em até 10% de 

doentes idosos com HFpEF
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Contextualização e relevância

Disponibilidade de terapêuticas 
direcionadas a diferentes 
miocardiopatias com impacto na 
qualidade de vida e sobrevida dos 
doentes 

Prevalência Opções Terapêuticas

Miocardiopatias como uma das 
principais causas de morte súbita 

cardíaca no jovem



Miocardiopatia
Doença do miocárdico caracterizada por uma anomalia estrutural ou funcional não 
justificada por DAC, HTA, doença valvular ou doença cardíaca congénita

Classificação Segundo o fenótipo predominante à apresentação cuja definição tem por base a morfologia 
e função ventriculares, sendo reconhecidos 5 classes distintas.
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Definições

Etiologia Familiar/genética Adquirida



Miocardiopatia 
Arritmogénica 

Ventrículo direito

Hipertrofia das paredes do ventrículo esquerdo (≥15 mm em qualquer segmento), não explicada 
por condições anormais de sobrecarga

Fisiologia ventricular esquerda e/ou direita restritivas, na presença de volumes 
ventriculares normais ou reduzidos, e normal espessura das paredes.

Dilatação e/ou disfunção predominante do ventrículo direito na presença de alterações ECG 
e/ou evidência de envolvimento histológico, de acordo com critérios modificados de 2010

Cicatriz não isquémica ou infiltração adiposa do ventrículo esquerdo (independentemente da função)

Disfunção isolada, global ou regional, do ventrículo esquerdo.

Miocardiopatia 
Hipertrófica

Miocardiopatia 
Restritiva

Miocardiopatia 
Não Dilatada do 

Ventrículo esquerdo

Miocardiopatias - Abordagem nos Cuidados de Saúde Primários
Definições

Dilatação e disfunção global ou regional do ventrículo esquerdo, não explicadas por 
condições anormais de sobrecarga ou doença coronária aterosclerótica.

Miocardiopatia 
Dilatada



Contributo dos cuidados Saúde Primários

Referenciação

Recomendações terapêuticas
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Que papel?

Suspeita diagnóstica

Caso Index Familiares de 1º grau

Exames complementares de diagnóstico

Frequência follow-up

Quando referenciar?



Suspeita diagnóstica

Sintomas

Achados no exame objetivo

Achados incidentais em exames complementares diagnóstico

Screening familiar
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Caso Index

Cenários clínicos

Screening em contexto de doenças sistémicas com possível 
afeção cardíaca

Ecocardiografia



Suspeita diagnóstica
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Caso Index

Miocardiopatia Hipertrófica….

Hipertrofia das paredes do ventrículo esquerdo 
(≥15 mm), não explicada por condições 
anormais de sobrecarga

• Sem história de hipertensão arterial (HTA) mal controlada.

• História familiar de relevo.

• Sem evidência de outras consequências de HTA mal controlada

• ECG com alterações francas da repolarização

• Espessamento paredes ≥ 15 mm caucasianos e ≥ 18 mm raça negra.

• Outras alterações morfológicas típicas da MCH 

• Sem melhoria do espessamento após 6-12M de controlo tensional



Suspeita diagnóstica
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Caso Index

Miocardiopatia Amiloidótica?



Referenciação

Anamnese incluindo história familiar até 3 gerações

Estudo analítico definido segundo fenótipo

Eletrocardiograma
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Caso Index

Ecocardiograma transtorácico

Holter 24h

Que exames complementares pedir?



Prática desportiva 
(intensidade e frequência)

Perfil tensional em 
ambulatório
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Caso Index

MAPA

Referenciação

Que exames complementares pedir?

Anamnese: consumo etanólico, cardiotóxicos, 
história de arritmia de longa duração mal 
controlada

Teste de isquemia

Anamnese: red flags
de amiloidose?

Cinética do ferro



Recomendações terapêuticas
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Caso Index

Fatores de risco cardiovasculares

Pesquisa e controlo de fatores de risco cardiovasculares

Vacinação



Recomendações terapêuticas

Prática desportiva
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Caso Index



Recomendações terapêuticas

Prática desportiva
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Caso Index

A prática de desporto de competição e/ou alta ou muito alta 
intensidade requer a avaliação individualizada por equipa 
especializada, devendo ser aconselhada a cessação 
temporária da atividade.



Recomendações terapêuticas
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Caso Index

Fibrilhação e flutter auriculares

Anticoagulação: independentemente do score CHADs VASc
na miocardiopatia hipertrófica (I) e miocardiopatia restritiva 
(IIa)



Medidas Terapêuticas Específicas 

Clínica insuficiência cardíaca

Recomendações terapêuticas

Insuficiência cardíaca
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Caso Index



MCH - Obstrução trato de saída VE

Recomendações terapêuticas

• Evicção de refeições pesadas e consumo abusivo 

de álcool

• Evicção de exercícios de isometria

• Hidratação

• Titulação cuidadosa de diuréticos

• Evicção de fármacos inotrópicos (digoxina)

• Evicção de vasodilatadores (nitratos, IECAs, BCC)
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Caso Index



Fisiologia Restritiva

Recomendações terapêuticas

• Hidratação

• Titulação cuidadosa de diuréticos

• Evicção de cronotrópicos negativos
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Caso Index



Quem?
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Seguimento Familiares 

Seguimento preferencial a nível hospitalar

Famílias com mutação conhecida Famílias sem mutação conhecida 

Seguimento nos cuidados saúde primários



Como?

Exames complementares diagnóstico: ECG, ecocardiograma

Frequência: “regular”

Até quando?: “long-term”
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Seguimento Familiares 

Até aos 60 anos de idade: a cada 1-3 anos

Após os 60 anos de idade: a cada 3-5 anos



Quando referenciar?
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Seguimento Familiares 

Miocardiopatia 
Hipertrófica

Hipertrofia das paredes do ventrículo esquerdo (≥13 mm em qualquer segmento) ou ≥ 2 

desvios padrão nas crianças

Alterações eletrocardiográficas marcadas

Os mesmos critérios do que no caso index

Doença definitiva: os mesmos critérios que para o caso index
Doença provável: 1 critério major + 1 minor; 1 critério major + mutação
Doença possível: 2 critérios minor; 1 critério minor + mutação; 1 critério major sem 
critérios minor ou mutação

Miocardiopatia 
Restritiva

Miocardiopatia 
Dilatada

Sintomas do foro cardiovascular e/ou..



Recomendações terapêuticas

Evicção de desporto de elevada intensidade e de 
competição: doentes portadores de mutações nos genes da 
LMNA, TMEM43 e associados a displasia arritmogénica do 
ventrículo direito

Prática desportiva
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Seguimento Familiares 

Terapêutica farmacológica

Sem evidência inequívoca até ao momento de que 
terapêutica instituída mesmo em portadores de mutação 
possa protelar a manifestação de fenótipo
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Mensagens Finais

• As miocardiopatias podem associar-se a importante impacto prognóstico

• Miocardiopatia é um diagnóstico de exclusão, devendo ser excluídas outras causas mais comuns de disfunção e 

alteração estrutural ventriculares

• Deve ser procurado o controlo de fatores de risco cardiovasculares e incentivada vida ativa com a prática de exercício 

de baixa a moderada intensidade

• Miocardiopatias hipertrófica e restritiva determinam a indicação para hipocoagulação no caso de associação a 

fibrilhação/flutter auriculares, independentemente do CHADs VASc

• Perante fisiologia restritiva deve ter-se cautela na titulação de diuréticos, assim como cronotrópicos negativos

• Perante fisiologia obstrutiva deve ter-se cautela na titulação de diuréticos e vaso/venodilatadores

• Familiares de 1º grau de casos index com diagnóstico de miocardiopatia têm indicação para follow-up ao longo da 

vida com ECG e ecocardiografia
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