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ABREVIERI FOLOSITE iN DOCUMENT

ADN Acidul dezoxiribonucleic

AMP Asistenta medicald primara
AMU Asistenta medicala urgenta

AS Atriul stang

AV Atrioventriculara

BRA Blocantii receptorilor de angiotenzina
BTI Blocul de terapie intensiva

CCS Canadian Cardiovascular Society
CCsS Canadian Cardiac Society

CF Clasa functionala

CF Clasa functionala

CMH Cardiomiopatia hipertrofica

CT Tomografie computerizata
DTD Diametrul telediastolic
ECG Electrocardiograma

EchoCG | Ecocardiografia

ESC European Society of Cardiology

ETE Ecografia transesofagiana

ETT Ecografia transtoracica

FEVS Fractia de ejectie a ventriculului sting
FSVS Fractia de scurtare a vntriculului stang
FV Fibrilatia ventriculara

HMMM | Heparina cu masa moleculara mica

HTA Hipertensiunea arteriala

IC Insuficienta cardiaca

IEC Inhibitorii enzimei de conversie
INR Indicele national de referinta

MAPSE | Excursia anterioara a planului inelului mitral

NYHA | New York Heart Association

PPVS Peretele posterior al ventriculului srang
RM Regurgitare mitrala

RMN Rezonanta Magneticd Nucleara

SIv Septul interventricular

TAPSE | Excursia sistolica a planului inelului tricuspidian

TEVS Tractul de ejectie al ventriculului sting

TV Tahicardia ventriculara
VD Ventriculul drept
VS Ventriculul stang

VTD Volumul telediastolic




PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii Moldova,
constituit din colaboratorii IMSP Institutul de Cardiologie, in conformitate cu ghidul Societatii Europene
de Cardiologie “Cardiomiopatia hipetrofica” si poate servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor
Ministerului Sanatatii pentru monitorizarea protocoalelor institutionale pot fi folosite formulare
suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul clinic national.

A.PARTEA INTRODUCTIVA
A.1. Diagnosticul: Cardiomiopatie hipertrofica
Exemple de diagnostice clinice:

1. Cardiomiopatie hipertroficd fara obstructia tractului de ejectie al ventriculului sting, angina
pectorala de efort, clasa functionala II, fibrilatie atriala paroxistica (data), risc tromboembolic
scazut (CHA2DS,VAS,), insuficientd cardiaca de gradul I NYHA.

2. Cardiomiopatie hipertroficd cu obstructia tractului de ejectie al ventriculului stang, hipertensiune
arteriala de gradul II, fibrilatie atrialda permanenta, risc tromboembolic inalt (CHA2DS;VAS:),
insuficienta cardiaca de gradul Il NYHA.

3. Cardiomiopatie hipertroficd cu obstructia, tahicardie ventriculard paroxistici (data), angina
pectorala de efort, clasa functionald I, insuficienta cardiaca II NYHA, stare sincopala (data).

A.2. Codul bolii (CIM 10):

1421- Cardiomiopatie hipertrofica cu obstructia TEVS
1422- Cardiomiopatie hipertrofica fara obstructia TEVS
A.3. Gradul urgentelor medico-chirurgicale: major

A.4. Utilizatori:

« oficiile medicilor de familie;

« centrele de sanatate;

« centrele medicilor de familie;

« sectiile consultativ diagnostice;

« asociatiile medicale teritoriale;

« echipele AMU profil general si specializat 903;

o departamentele de medicind urgenta;

» sectiile de terapie ale spitalelor raionale, municipale si republicane;

« BTl ale spitalelor raionale, municipale si republicane.

Nota: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alti specialisti.
A.5. Scopurile protocolului:

1. Sporirea numarului de pacienti care beneficiaza de diagnostic corect, prompt si spitalizare de
urgentd in termen oportun pentru aplicarea tratamentului, recomandat de medicina bazatd pe
dovezi.

Stratificarea riscului de deces precoce pentru inifierea tratamentului adecvat.

Etapizarea si stratificarea metodelor de diagnostic n cardiomiopatie hipertrofica.

Scéderea incidentii mortii subite.

Stratificarea obligatorie a riscului de moarte subité la pacientii cu cardiomiopatie hipertrofica.
Cresterea numarului de pacienti carora li S-au aplicat masurile de preventie primara si secundara a
mortii subite.

A.6. Data elaboririi protocolului: martie 2016

A.7. Data revizuirii urmatoare: martie 2018

o~ wLN



A.8. Lista si informatiile de contact ale autorilor si persoanelor ce au participat la elaborarea

protocolului
Numele Functia
Aurel Grosu doctor habilitat in stiinte medicale, profesor universitar, vice-director IMSP
Institutul de Cardiologie, sef BTI si sectia nr.1, IMSP Institutul de Cardiologie,
sef laborator Tulburari de Ritm si Urgente Cardiace
Lilia David doctor habilitat in stiinte medicale, conferentiar-cercetator in laboratorul

Tulburari de Ritm si Urgente Cardiace, IMSP Institutul de Cardiologie

Aurelia Raducan

doctor in medicind, conferentiar-cercetator in laboratorul ,,Tulburari de ritm si
Urgente cardiace”, IMSP Institutul de Cardiologie.

Cuzor Tatiana

doctor in medicind, cercetator stiintific, laboratorul , Tulburari de ritm si
Urgente cardiace”, IMSP Institutul de Cardiologie

Nadejda Diaconu

doctor in medicind, cercetator stiintific, laboratorul ,,Tulburari de ritm si
Urgente cardiace”, IMSP Institutul de Cardiologie

Cristina Gratii

doctor in medicind, cercetator stiintific, laboratorul ,, Tulburari de ritm si
Urgente cardiace”, IMSP Institutul de Cardiologie

Neamtu Oxana

cercetdtor stiintific, laboratorul ,,Tulburdri de ritm si Urgente cardiace”, IMSP
Institutul de Cardiologie

Aureliu Batrinac

doctor in stiinte medicale, conferentiar — cercetator, sef departament IMSP SCR

Vitalie Moscalu

doctor in medicina, conferentiar-cercetator, director IMSP Insitutul de
Cardiologie

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea Numele si semnitura

Seminarul stiintific de profil ,,Cardiologie si

cardiochirurgie”

Asociatia medicilor de familie

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor

Medicale

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in

Sanatate

Compania Nationala de Asigurari iIn Medicina

A.9. Definitiile folosite in document
Cardiomiopatiile sunt definite ca anomalii structurale si functionale ale miocardului ventricular, care nu
sunt explicate de boald coronariand sau conditii anormale de presarcina si postsarcina.

Acest grup de maladii a fost divizat in afectiune primara, atunci cand cordul este unicul organ implicat, si
afectiune secundara, cand cardiomiopatia este singura manifestare a unei patologii sistemice.

Cardiomiopatia hipertrofica fard obstructia TEVS este definita de prezenta hipertrofiei ventriculare
stangi >15mm a unui sau mai multor segmente ale miocardului VS- méasurate prin intermediul unei din
tehnicile imagistice (EchoCG, RMN cardiaca sau CT cardiacd), care nu poate fi explicatd doar de
anomaliile de sarcind ventriculara.




» La pacientul pediatric, criteriul specific CMH este reprezentat de hipertrofia VS cu > 2 deviatii
standard deasupra mediei corespunzatoare varstei, sexului si masei corporale

Modificarile genetice si nongenetice pot fi asociate cu un grad mai redus al grosimii miocardului VS
(13-14mm). In aceste cazuri, diagnosticul CMH implica evaluarea altor trisituri, cum ar fi anamneza
familiala, simptomele si semnele noncardiace, modificarile ECG, testele de laborator si tehnicile
imagistice multimodale.

Obstructia TEVS - gradient presional instantaneu > 30mmHg, in repaos sau la efectuarea menevrelor de
provocare - (manevra Valsava), In pozitie verticala si la efort fizic.

Gradient presional > 50mmHg este considerat pragul la care obstructia TEVS devine hemodinamic
importanta

Circa o treime din pacienti au miscare sistolica anterioara a valvei mitrale (MSA) in repaos, care duce la
obstructia in tractul de ejectie VS (TEVS), in timp ce o alta treime au obstructie latenta, definita de un
gradient presional maximal in TEVS > 30 mmHg in timpul manevrelor de provocare fiziologice, cum ar
fi manevra Valsalva, pozitia verticala si exercitiul fizic.

A.10. Informatia epidemiologica

O serie de studii metodologice din America de Nord, Europa, Asia si Africa raporteaza cresterea
inexplicabila a grosimii VS la adulti cu circa 0.02-0.23%. Marea majoritate a studiilor demonstreaza o
prevalenti legata de varstd, cu rate mult mai joase la pacientii cu varsta sub 25 ani. In registrele
pediatrice, prevalenta CMH la copii nu este cunoscuta, dar studile raporteaza o incidentd anuala de 0,3 la
0,5 1a 100,000. CMH frecvent este transmisa autosomal- dominant, iar cele mai multe studii raporteaza o
preponderentd la sexul masculin.



B. PARTEA GENERALA

B.1. Institutiile de AMP (medicii de familie)

Descriere Motive Pasii
(maisuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
1. Diagnostic

1.1 Examenul primar si triaj

Diagnosticarea prompta a CMH amenintatoare
de viata permite identificarea etiologiei,
stratificarii riscului de moarte cardiaca subita si
selectarea tratamentului

« Anamneza
« Examenul clinic al
pacientului (Caseta 1)
o Examenul ECG 12 derivatii
standard (Caseta 2)
Nota: ECG normala nu exclude
posibilitatea CMH
« EchoCG (Caseta 6,7)
« Consultatia cardiologului

B.2. Echipele AMU profil general si specializat 903

Descriere Motive Pasii
(maisuri) (repere) (modalititi si conditii de realizare)
1. Diagnostic Diagnosticarea complicatiilor CMH si « Anamneza (Caseta 1)

acordarea urgenta a asistentei medicale in
volum deplin

« Examenul clinic
. ECG (Caseta 2)
« Teste de laborator (Caseta 3)

2. Tratament

Inlaturarea pericolului vital

Se proceseaza in conformitate cu
protocoalele clinice nationale
publicate in vigoare in dependenta de
sindromul clinic predominant

B.3. Sectiile specializate cardiologice si de profil general

Descriere Motive Pasii
(masuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
1. Diagnostic Diagnosticarea promptd a CMH amenintitoare | * Anamneza si examenul clinic al

de viata permite identificarea etiologiei,
stratificarii riscului de moarte cardiaca subita
si selectarea tratamentului

pacientului (Caseta 1)

* Examenul ECG 12 derivatii

standard (Caseta 2)

Nota: ECG normala nu exclude

posibilitatea CMH

* Teste de laborator (Caseta 4)

* Monitorizarea ambulatorie ECG

(Caseta 5)

* Ecocardiografia transtoracica

(Caseta 6,7)

« Ecocardiografia transesofagiana

(Caseta 8)

o RMN (Caseta 9)

* Scintigrafia cardiaca (Caseta 10)

+ Coronaroangiografia (Caseta 11)

* Test cardiopulmonar de efort

(Caseta 12)

* Testarea electrofiziologica

* Cateterismul cardiac

* Diagnostic diferential (Caseta 14)

» Tratamentul IC (Caseta 16,17)

* Managementul fibrilatiei/flutter
atrial (Caseta 18)




2.Tratamentul
CMH fara obstructia TEVS

CMH cu obstructia TEVS

Pentru ameliorarea simptomelor la pacientii
fara obstructia TEVS

Pentru ameliorarea simptomelor la pacientii cu
obstructia TEVS

* Implantarea Cardioverterului
defibrilator (Caseta 21,22)

» Transplant cardiac

Transplantul cardiac ortotopic ar

trebui luat in considerare la pacientii

eligibili, cu FE<50% si IC III-1V

NYHA, in pofida tratamentului

medical optimal sau tahiaritmie

ventriculara

» Terapia de reductie septalad

(Caseta 19,20)

* Managementul fibrilatiei/flutter
atrial (Caseta 18)

* Transplant cardiac

Transplantul cardiac ortotopic ar

trebui luat in considerare la pacientii

eligibili, cu FE<50% si IC 1II-1V

NYHA, in pofida tratamentului

medical optimal sau tahiaritmie

ventriculara

* Implantarea Cardioverterului

defibrilator (Caseta 21,22)

3.Supraveghere

o Criterii de spitalizare (Caseta 15)

¢ Preventia mortii subite cardiace

(Caseta 21,22)

e Supravegherea pacientilor cu CMH
(Caseta 23)

e Profilaxia endocarditei infectioase
(Caseta 24)

¢ Reproducerea la femeile cu CMH
(Caseta 25)

e Conselierea genetica (Caseta 13)




C.1. ALGORITMELE DE CONDUITA

C. 1. 1. Algoritmul pentru evaluarea generala a pacientilor cu CMH

Arbore
genealogic
Semne
Simptome
ECG
Imagistica
cardiaca
Laborator

Caracteristicile
sugereaza o
anumita
patologie?

[

Alte teste de specialitate Si
evaluare multidisciplinara

Afectiune certa care
cauzeaza mutatia
genetica a proteinei
sarcomerului

Considerati
testarea
genetica

Cauza
neidentificata
P

Nu a fost identificatr
o afectiune certr care
cauzeaza mutatia
geneticd a proteinei
sarcomerului

\’

Afectiune specifica genetica/dobindita

C. 1. 2. Algoritmul de selectarea a strategiei de tratament la pacientii cu CMH

Eco-CG 2D, Doppler

on repaus, Valsalva Si on pozitie

verticalr
v !

Gradient presional Gradient presional
maximal on TEVS > 50 maximal on TEVS <50
mmHg mmHg

Tratamentul \

obstructiei TEVS

y

Reconsiderarea altor
cauze genetice/non-
genetice

Asimptomatic?

Simptomatic?

A 4

Repetati Eco-CG la 1l an

A 4

Stres Eco-CG cu
efort fizic

!

v

!

Gradient presional
maximal provocat on

maximal provocat on

Gradient presional

TEVS > 50 mmHg TEVS > 50 mmHg
Tratamentul Tratament medicamentos

obstructiei TEVS

(management simptome si

complicatii)




C.1.3. Algoritmul de tratament in insuficienta cardiaca la pacientii ca CMH

Insuficienta cardiaca

-1V NYHA
A 4
v v

Obstructia TEVS > 50 Obstructia TEVS <50

mmHg on repaus sau mmHg on repaus sau
provocata provocata
Managementul o o
obstructiei TEVS Fibrilatie atriala?

’ Control
» ritm/frecventr,

anticoagulare

\4

FEVS >50% FEVS <50%
] !
B-blocante, B-blocante, IECA,
verapamilum sau spironolactonum.
diltiazemum. Diuretice de ansr Si
Diuretice de ansr Si tiazidice on doze
tiazidice on doze mici
mici

| |

Se ia In considerare transplantul cardiac




C.1.4. Preventia mortii cardiace subite

Preventie primara

Se recomanda de evaluat:
e ahnamneza
e 2D/Dopple EchoCG
e Holter ECG 48h

Variabilele mortii cardiace subite
la pacientii cu CMH:
e Virsta
e Anamneza familiala de
moarte cardiaca subita

e Sincopa inexplicabild
e Gradient TEVS

e Grosimea maxima VS

|
Evaluarea scorului de
moarte subita cardiaca

Preventie secundara

Stop cardiac cauzat de TVsau FV

Tv sustinuta care a provocat sincopa
sau compromitere hemodinamica

Speranta de viata > lan

Este recomandat CRD

Risc scazut Risc intermediar
5ani<4% 5ani>4-6%
CRD nu este CRD ar putea fi

indicat luat in
considerare

Risc inalt
5ani>6%

CRD trebuie sa

fie luat in
considerare




C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR
C. 2. 1. Diagnosticul CMH

Caseta 1. Anamneza si examenul clinic general
* Varsta
* Anamneza familiala
*  Durere toracica la efort sau in repaos
» Semnele de insuficienta cardiaca cronica
» Palpitatii cardiace
» Sincopa

Caseta 2. Modificarile ECG

» Prezenta hipertrofiei ventriculare stangi

* Undele T negative gigante (>10mm) in derivatiile precordiale sau inferolaterale denota implicarea
apexului VS

» Elevarea concava segmentului ST in derivatiile laterale pot fi sugestive pentru hipertrofie apicald si
formarea microanevrismelor apicale

*  Prezenta undei Q-patologice cu durata>40ms si/sau >25% din unda R si/sau >3mm in profunzime in cel
putin 2 derivatii contigue cu exceptia aVR, se asociaza cu formarea zonelor de fibroza

* Tahicardie ventriculara nesustinuta

* Aritmiile supraventriculare paroxistice

Caseta 3. Teste de laborator recomandate

Hemoglobina Anemia provoacr exacerbarea durerilor toracice si dispneei
BNP, NT-proBNP Valorile elevate se asociazr cu risc onalt de evenimente
Troponina T cardiovasculare majore si moarte subitr

Caseta 4. Teste de laborator recomandate pentru diagnosticarea
CMH

Hemoglobina

Rata filtratiei glomerulare
ALAT, ASAT
Creatinfosfokinaza
Glucoza

BNP

NT-proBNP

Troponina T

Hormonii glandei tiroide
Lactatul plasmatic

INR

D-dimerii

lonograma

Caseta 5. Recomand:iri pentru efectuarea Holter ECG 48 ore in evaluarea CMH

Monitorizarea ECG ambulatorie 48 ore este recomandata la evaluarea primara a pacientului, pentru
detectarea aritmiei atriale sau ventriculare




Caseta 6. Recomandari pentru efectuarea EchoCG transtoracice la pacientii cu CMH

Este recomandata masurarea grosimii maxime VS 1n diastold, utilizind sectiunea parasterana ax scurt la
nivelul tuturor segmentelor VS de la baza spre apex in 2D.

2D si Doppler in repaos, in timpul manevrei Valsava, in pozitie sezanda si semi-supina la toti pacientii, la
care nu a fost identificat gradient la nivelul TEVS in repaos.

Se recomanda aprecierea functiei diastolice VS, inclusiv prin Doppler pulsat transmitral, Doppler tisular,
determinarea velocititilor la nivelul venelor pulmonare, presiunii sistolice in artera pulmonara,
dimensiunile si volumul AS.

La pacientii cu vizualizare suboptimala sau cu suspectie la hipertrofie apicald VS sau anevrism, ar trebui sa
fie luata in considerare ETT cu opacifierea VS - cu utilizarea agentilor ecocardiografici de contrast, fiind o
alternativa pentru RMN.

RMN cu captarea tardiva de gadolinium ar putea fi luatd in considerare Tnainte de ablatie septald cu alcool
sau miectomie, pentru aprecierea extinderii hipertrofiei septale si fibrozei miocardice

Persoanelor cu diagnostic incert, simptome severe sau risc inalt de complicatii se

recomanda efectuarea investigatiilor si managementului de catre o echipa specializata

Indiferent de statutul clinic al pacientului, este recomandata supravegherea pacientilor, si la necesitate,
rudelor de gradul intii

Pacientii cu CMH de toate tipurile, ar trebui sa fie examinati in centre multidisciplinare, cu experienta in
diagnostic, geneticd, stratificarea riscului si managementul patologiei muschiului cardiac




Caseta 7. Protocolul ECOCG transtoracice de examinare a pacientilor cu CMH
Diagnosticul CMH se bazeaza pe urmatoarele criterii ecocardiografice (2D):
1. Grosimea inexplicabilda maxima a peretelui VS >15 mm in orice segment al miocardului VS
2. Relatia SIV/PPVS >1.3 la pacientii normotensivi
3. Relatia SIV/PPVS >1.5 la pacientii hipertensivi
Sectiuni recomandate in regim M-MODE si 2D:
+ Parasternal ax lung:
- diametrul anterio-posterior al AS, volumul AS ( N: 22+6ml/ m2).
- DTDsi VID al VS sunt micsorate, in cazul implicarii VD — este diminuat volumul VD
- masurarea grosimii m-lui In segmentele bazale si de mijloc SIV si PPVS ale VS
- definitia tipului hipertrofiei septale 1n relatie cu TEVS
- evidentierea miscarii anterioare sistolice a VMA 1n mezo/telesistola
- relatia geometricd anormald a muschilor papilari si aparatului subvalvular mitral, combinata cu ejectia
hiperdinamica a VS
« Parasternal ax scurt (examinare din 4 pozitii coprespunzator acelor de ceasornic
(12, 3, 6, 9 ore) de la baza spre apex
- Extinderea laterala si mediala a hipertrofiei
* Apical 4 si 3 camere
- masurarea grosimii m-lui in segmentele bazale, de mijloc, apicale, apexul VS, VD
Ecografia Doppler oferda dovada directa a obstructiei si cuantifica gradul ei.
» Doppler pulsat
- Sectiune apicala- plasarea esantionului de volum la diferite distante in tractul de ejectie al VS
- util cand exista gradient intraventricular intr-o CMH cu obstructie medioventriculara
* Doppler continuu
- Sectiune apicald — flux cu velocitate mare in tractul de ejectie VS, cu gradient maxim 1in tele sistola
Diagnostic diferential al anvelopei Doppler se face cu: stenoza aortica (gradientul maxim este atins in
sistold), regurgitarea mitrala, cardiopatia hipertensiva la pacient cu hipervolemie (obstructia la nivel
medioventricular sau mai aproape de apex)
Manevrele de provocare majoreaza gradientul Tn TEVS (efortul fizic, manevra Valsalva, etc) si evidentiaza
caracterul dinamic al obstructiei
* Evaluarea regurgitarii mitrale
- jetul este excentric orientat posterolateral
- gradul de severitate al RM poate fi estimat prin masurarea diametrului venei contracte
* Evaluarea functiei sistolice a VS si VD:
- metode Teicholz si Simpson ( FE VS si FS VS sunt crescute)
- estimarea MAPSE (N > 12+2mm), TAPSE ( N > 18+2mm)
- Doppler tisular cu aprecierea velocitatilor sistolice : Sm septale si Sm laterale
*  Evaluarea functiei diastolice:
- fluxul diastolic transmitral cu aprecierea gradul de afectare a relaxarii ( Doppler pulsat)
- fluxul Doppler tisular ( Em si E/Em)
Parametrii EChoCG care sugereaza un prognostic nefavorabil la pacientii cu CMH (13)
Moarte subita cu grosimea maxima m-lui VS >30mm
e  Moarte legata direct cu CMH: gradient presional la nivelul TEVS 1n repaos >30mmHg, FE<50%
o  Toate cazurile de deces: diametrul AS >48mm
e Insuficienta cardiacd: Volumul AS >27ml/m2




Caseta 8. Recomandari pentru efectuarea EchoCG transesofagiene la pacientii cu CMH

« ETE perioperatorie este recomandata la pacientii care urmeaza miectomie septald, pentru a confirma
mecanismul obstructiei TEVS, ghidarea strategiei chirurgicale, preintampinarea complicatiilor
postchirurgicale si detectarea obstructiei reziduale TEVS

o ETE ar trebui luata in considerare la pacientii cu CMH obstructiva, dacd mecanismul obstructiei este neclar,
sau pentru evaluarea aparatului valvular mitral inaintea procedurii de reducere septala, sau in cazul
prezentei regurgitarii mitrale severe, cauzate de anormalii valvulare intrinseci

« ETE cu injectarea contrastului intracoronarian ar trebui luata in considerare pentru a ghida ablatia septala cu
alcool, atunci cand ferestrele transtoracice sunt insuficiente pentru vizualizare adecvata a echo-contrastului
in miocard

Caseta 9. Recomand:iri pentru efectuarea RMN in evaluarea CMH

* Se recomada evaluarea prin RMN cardiaca de catre echipe experimentate in imagistica cardiaca

+ In absenta contraindicatiilor, RMN cu captarea lenta de gadolinium se recomanda la pacientii cu vizualizare
dificilad cu scopul de a confirma diagnosticul

+ In absenta contraindicatiilor, RMN cu captarea lentd de gadolinium trebuie luati in considerare la pacientii cu
criterii pentru CMH, pentru evaluarea anatomiei cardiace, prezentei si extinderii fibrozei miocardice, nainte
de ablatie septala cu alcool sau miectomie

* RMN cu captarea lenta de gadolinium trebuie luata in considerare la pacientii cu suspectie la hipertrofia
apicald VS sau anevrism apical

* RMN cu captarea lentd de gadolinium trebuie luatd in considerare la pacientii cu suspectie la amiloidoza

Caseta 10. Recomandari pentru efectuarea scintigafiei la pacientii cu CMH

« Scintigrafia osoasa (in particular cu 99mTc-DPD) ar putea fi luata in considerare la pacientii cu simptome de
TTR-amiloidoza

« Ar putea fi luata 1n considerare TC la pacientii, care au date ecocardiografice inadecvate si contraindicatii
pentru RMN

Caseta 11. Recomandairi pentru efectuarea coronaroangiografiei la pacientii cu CMH

« Este recomanadata la pacientii care au suportat stop cardiac, tahicardie ventriculara sustinuta sau care sufera
de angina pectorala severd (CCS) CF >3

« Coronaroangiografia sau CT angiografia coronariana ar putea fi luata in considerare la pacientii cu durere
tipica la efort (CCS CF>3), cu probabilitate intermediara pre-test de boald coronariana aterosclerotica, in baza
varstei, genului si factorilor de risc pentru ateroscleroza, sau anamneza de revascularizare coronariana

« La toti pacientii cu varsta>40 ani, coronaroangiografia sau CT angiografia coronariand ar putea fi luata in
considerare, inainte de terapia de reducere septald, indiferent de prezenta durerilor toracice tipice exercitionale

Caseta 12. Recomandairi pentru efectuarea testului cardiopulmonar de efort la pacientii cu CMH

« Testul cardiopulmonar de efort cu masurarea gazelor respiratorii, este recomanadat la pacientii cu acuze
severe, disfunctie sistolica si/sau diastolica V'S, cu scop de transplant cardiac sau suport mecanic

o Indiferent de simptome, testul cardiopulmonar cu mésurarea gazelor respiratorii (standard treadmill sau
cicloergometria daca nu este valabil) ar trebui luat in considerare pentru a evalua severitatea, mecanismul
intolerantei exercitionale si modificarile tensiunii arteriale sistolice

« Indiferent de simptome, testul cardiopulmonar cu masurarea gazelor respiratorii (standard treadmill sau
cicloergometria daca nu este valabil) ar trebui luat in considerare la pacientii, care vor urma ablatie septala cu
alcool si miectomie septald pentru a determina severitatea limitatii exercitionale

Caseta 13. Recomandari pentru consilierea genetica a pacientilor cu CMH
» Este recomandatd pentru toti pacientii cu CMH, daca maladia nu poate fi explicatd doar de cauza non-
geneticd, vor fi utilizate teste clinice si genetice pentru screening familial
» Consilierea genetica ar trebui sa fie efectuatd de profesionisti, antrenati In acest domeniu, care activeaza




in comun cu o echipa multidisciplinara

Testarea geneticd a probanzilor:

Este recomandata la pacientii cu criterii diagnostice pentru CMH, atunci cand este posibil screening-ul
genetic al rudelor

Este recomndata desfasurarea in laboratoare de diagnostic verificate, cu experienta in interpretarea
mutatiilor legate de CMH

In prezenta simptomelor si semnelor sugestive pentru cauza specifici a CMH, testarea genetica este
recomandatd pentru confirmarea diagnosticului

Testarea genetica la pacientii cu diagnostic incert de CMH ar putea fi luatd in considerare, doar dupa o
evaluare detaliatd de echipe specializate

Testarea genetica post-mortem a tesutului sau ADN —lui ar putea fi luata in considerare, dupa
confirmarea patologica, pentru a permite screening-ul genetic al rudelor

Testarea genetica a rudelor adulte:

Screening-ul rudelor de gradul intii, dupa o consiliere genetica pre-test a pacientilor, cu mutatia definita
ce conditioneaza maladia

Evaluarea clinica, ECG, EchoCG, supravegherea pe termen lung, este recomandata la rudele de gradul
intli, care suferd de maladia, cauzata de aceeasi mutatie ca si probandul

Rudele de gradul intli, care nu suferd de maladia, cauzatd de aceeeasi mutatie ca si probandul, ar trebui
sa fie exclusi din supravegherea pe termen lung, dar se recomanda de a fi evaluati, daca dezvolta
simptome sau apar alte date relevante 1n familie

Daca nu sunt identificate mutatii genetice la proband sau nu sunt efectuate, ar trebui luate in considerare
efectuarea ECG, EchoCG la rudele de gradul intii si repetate fiecare 2-6 ani (sau fiecare 6-12 luni, daca
sunt prezente anomalii non-diagnostice)

Ar trebui luata in considerare testarea genetica, urmata de consilierea genetica familiala, la copii
pacientilor cu diagnostic genetic definit, la virsta de 10 ani sau mai mult, in conformitate cu ghidurile
internationale pentru testarea genetica a copiilor

Pentru copii rudelor de gradul intii, a caror statut genetic nu este cunoscut, ar trebui luatd in considerare
avaluare ECG, EchoCG la virsta de 10 ani sau mai mult fiecare 1-2 ani in intervalul 10-20 ani, apoi
fiecare 2-5 ani

Caseta 14. Caracteristici clinice care favorizeaza diagnosticul de CMH la sportivi de performanta
cu grosimea maxima a peretelui VS 12-15 mm

Date demografice

Istoric familial de CMH la rudele de gradul |

Sex feminin

Istoric de moarte subita cardiaca la rudele de gradul I cu varsta <40ani

Simptome cardiovasculare (sincopa neexplicatd, dispnee disproportionata la efort, durere
toracica, palpitatii)

ECG

Unde Q patologice in cel putin doua derivatii dintre II, III, aVF (inn absenta HBAS), V1-
V4, DI, aVvL, V5-V6

Unde T negative Tn minim doud derivatii din grupurile DIL, DIII, aVF si/sau DI, aVL,
V5-V6

Unde T negative In V2-V4 (la varsta<16 ani)

Unde T negative gigante in doua derivatii contigue (>5mm)

Unde T negative in V2-V4 (la varsta>16 ani)

Aritmii ventriculare complexe la monitorizarea Holter ECG sau >2000ExV/24ore

Date structurale

Hipertrofie ventriculard asimetrica

Miscare sistolica anterioard a valvei mitrale

Diametru telediastolic VS <45mm

Captare tardiva de gadolinium la RMN

Gradient intraventricular de repaus

Miscare sistolicd anterioara incompletd a valvei mitrale

Grosimea septului anterior sau peretelui posterior >12mm




Diametru AS>45mm

Hipertrofie ventriculara dreapta (grosimea VD subcostal >5mm)

Cripte miocardice identificate la RMN

Date functionale

Pattern diastolic transmitral E<A (<20ani)

TDI:E<9cm/sec

TDI:S<9cm/sec

BNP crescut

TDI:E 10-13 cm/sec

Strain radial diastolic<7 cm/sec

Torsiune VS crescuta

Oprirea antrenamentului

| Fara raspuns la 3 luni de la oprirea antrenamentului

Date genetice

| Mutatii ale genelor sarcomerice

Clasa de recomandare 1 “se recomanda”
Clasa de recomandare Ila “trebuie luat in considerare”

C. 2. 2. Spitalizarea pacientilor cu CMH

Caseta 15. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu CMH
« Prezenta tahiaritmiilor amenintatoare de viata
« Stare sincopala
. Instabilitatea clinica sau hemodinamica
. Comorbiditati severe/avansate

C.2. Tratamentul
C. 2.3. Strategii terapeutice

Caseta 16. Recomandari pentru pacientii cu insuficienta cardiaca si FE redusa

o IEC (sau BRA, daca IEC nu sunt tolerate) ar trebui luate in considerare, in combinatie cu

B-blocantele, la pacientii cu FE<50%, in absenta obstructiei TEVS, pentru reducerea ratei spitalizarilor
pentru IC si riscul de moarte cardiaca subita

« B-blocantele ar trebui luate in considerare, in combinatie cu IEC (sau BRA, daca IEC nu sunt tolerate)
la pacientii cu FE<50%, 1n absenta obstructiei TEVS, pentru ameliorarea simptomelor, reducerea ratei
spitalizarilor pentru IC si riscul de moarte cardiaca subita

« Doze mici de diuretice de ansa ar trebui luate In considerare la pacientii simptomatici, cu IC II-1V
NYHA si FE<50%, pentru ameliorarea simptomelor, reducerea ratei spitalizarilor pentru IC si riscul de
moarte cardiacd subitd

« La toti pacientii cu persistenta simptomelor (II-IV NYHA) si FE<50% in pofida tratamentului cu IEC
(sau BRA, daca IEC nu sunt tolerate) si un 3-blocant, antagonistul receptorilor mineralocorticoizi ar
trebui luat in considerare, pentru reducerea ratei spitalizarilor pentru IC si riscul de moarte cardiaca
subitd




Caseta 17. Recomandairi pentru pacientii cu insuficienta cardiaca si FE pastrata

o Lapacientii cu IC II-IV NYHA si FE>50%, in absenta obstructiei TEVS in repaos sau la efort, ar
trebui luate 1n considerare B-blocante, verapamilum sau diltiazemum pentru a ameliora simptomele

« Doze mici de diuretice de ansa sau tiazidice ar trebui luate in considerare la pacientii cu IC II-1V
NYHA si FE>50%, 1n absenta obstructiei TEVS 1n repaos sau la efort, pentru a ameliora simptomele

Caseta 18. Recomandari pentru pacientii cu fibrilatie/flutter atrial

« Anticoagulantele indirecte (INR-2-3), cu exceptia cazurilor cand sunt contraindicate, se recomanda la
pacientii cu fibrilatie atriald persistentd, permanenta sau paroxismala, pentru prevenirea
tromboembolismului

« Terapia antitrombotica este recomandata la pacientii cu fluter atrial la fel ca si in fibrilatie atriala

» Ar trebui luatd in considerare evaluarea riscului tromboembolic prin intermediul scorului HASBLED,
cand se indica terapie antitrombotica (anticoagulantele indirecte sau antiplachetare)

« Restabillirea ritmului prin cardioversie electrica sau medicamentoasa, prin administrarea intravenoasa
a Amiodaronum, ar trebui luata in considerare la pacientii cu fibrilatie atriald cu debut recent

« Amiodaronum ar trebui luatd in considerare pentru controlul ritmului sau mentinerea ritmului sinusal
dupa efectuarea cardioversiei electrice

« [B-blocantele, verapamilum si diltiazemum sunt recomandate pentru controlul frecventei ventriculare la
pacientii cu fibrilatie atriala persistenta sau permanenta

« Ar trebui luata in considerare ablatia cu cateter a fibrilatiei atriale, la pacientii fara dilatare severa AS,
cu acuze refractare la terapia medicamentoasa sau la pacientii care nu pot administra terapia
antiaritmica

o Se recomanda ablatia nodului AV, urmata de implantarea stimulatorului cardiac (DDD), la pacientii cu
FE>50%, fibrilatie atriala paroxismala siimplantarea stimulatorului cardiac unicameral (VVI) la
pacientii cu fibrilatie atriald persistenta si permanenta

« Monitorizarea holter ECG 48 ore, fiecare 6-12 luni, pentru detectarea fibrilatiei atriale ar trebui luata
in considerare, la pacientii In ritm sinusal cu diametrul AS>45mm

« Terapia antiplachetara cu administrarea Acidum acetylsalicylicum 75-100mg plus Clopidogrelum 75
mg (la pacientii cu risc scazut de sangerare) ar trebui luate in considerare la pacientii care refuza
administrarea anticoagulantelor orale (anticoagulantele indirecte sau sau anticoagulante orale noi-
Rivaroxabanum, Dabigatranum, Apixabanum)

« Se recomanda administrarea inhibitorului direct al trombinei (dabigatranum) sau inhibitorul oral al
factorului Xa (rivaroxabanum, apixabanum), la pacientii cu fibrilatie atriald, la care nu pot fi ajustate
dozele anticoagulantelor indirecte (INR-2-3), deoarece nu se obtine o anticoagulare terapeutica,
efectele adverse sau incapacitatea de a monitoriza INR

« Serecomanda terapia anticoagulanta pe viata cu anticoagulante indirecte (INR-2-3), chiar daca ritmul
sinusal a fost restabilit, cu exceptia prezentei geneze reversibile a fibrilatiei atriale

Caseta 19. Recomandari pentru efectuarea terapiei de miectomie septala la pacientii cu CMH

« Este recomandata terapia de reducere septala sa fie efectuata de catre specialisti experimentati, care
activeaza 1n cadrul echipei multidisciplinare pentru managementul CMH

« Terapia de reducere septald, cu scopul ameliorarii simptomelor este recomandata la pacientii cu gradient
maximal la nivelul TEVS >50 mmHg, in repaos sau la efort, cu IC III-IV NYHA, in pofida
tratamentului medicamentos maxim tolerat

« Terapia de reducere septala, ar trebui luata in considerare la pacientii cu sincope exercitionale recurente,
provocate de gradientul maximal TEVS>50 mmHg in repaos sau la efort in pofida tratamentului
medicamentos maxim tolerat

« Miectomia septald este recomandata la pacientii cu indicatii pentru reductie septala si alte leziuni, care
necesitd interventie chirurgicala (inlocuirea valvei mitrale, interventia asupra muschilor papilari)

« Reparatia sau inlocuirea valvei mitrale ar trebui luata in considerare la pacientii simptomatici cu
gradientul maximal TEVS>50 mmHg in repaos sau la efort si regurgitare mitrala moderata sau severa,
care nu este conditionatd doar de miscarea sistolica valvei mitrale anterioare




Caseta 20. Recomandari pentru pacientii cu CMH si obstructia TEVS

« Veno si arteriodilatatoarele, inclusiv nitratii si inhibitorii fosfodiesterazei, ar trebui evitate, daca este
posibil la pacientii cu obstructia TEVS 1n repaos sau la efort

« Restabilirea ritmului sinusal sau controlul ritmului ar trebui luat in considerare, inainte de terapia
invaziva la pacientii cu debut sau control neefectiv al fibrilatiei atriale

Caseta 21. Recomandari pentru implantarea cardioverterului defibrilator la pacientii cu CMH

« Inainte de implantarea cardioverterului defibrilator, pacientii ar trebui sa urmeze o conseliere, privind
complicatiile si implicarea sociald, ocupationala (sofatul) ale dispozitivului

« B-blocantele si/sau amiodarona sunt recomandate la pacientii cu CRD cu aritmii ventriculare
simptomatice sau socuri recurente, in pofida tratamentului administrat si reprogramarii dispozitivului

« Studiul electrofiziologic este recomandat la pacientii cu CRD si socuri inadecvate, conditionate de
tahicardii supraventriculare frecvente, pentru identificarea si tratarea substratului ablativ aritmogen

« Este recomanadata implantarea CRD la copii care au suporatat stop cardiac sau TV sustinuta
documentata

o Ar trebui luata 1n considerare implantarea CRD la copii cu >2 riscuri pediatrice majore, daca
consilierea, evaluarea riscului de complicatii si impactului asupra stilului de viata si starii psihologice
sugereazd un beneficiu absolut in urma implantarii CRD

C. 2. 4. Masurile de preventie

Caseta 22. Recomandari pentru peventia mortii subite cardiace

« Se recomanda evitarea sporturilor competitive

« Se recomanda implantarea CRD, la pacientii care au suportat stop cardiac, conditionat de TV sau FV,
sau TV sustinuta care a provocat sincopa sau instabilitatea hemodinamica, si au speranta de viasa
>lan

« CMH Risc- SCD este recomandata ca metoda de stratificare a riscului de moarte cardiaca subita
pentru perioada de 5 ani,la pacientii >16ani, care nu au suporatat TV/FV sau TV sustinuta care a
provocat sincopa sau instabilitatea hemodinamica

« Se recomanda stratificarea riscului de moarte cardiaca subitd pentru 5 ani, la prima evaluare si re-
evaluaree la interval de 1-2 ani sau atunci cind sunt modificari ale stérii clinice

o Ar trebui luatd in considerare implantarea CRD, la pacientii cu riscul de moarte subitd pentru 5
ani>6% si speranta de viatd>1an, urmatd de evaluarea clinica detaliatd, luand in considerare riscul
complicatiilor, impactul CRD asupra stilului de viata, statutul socio-economic si starea psihologica

C. 2. 5. Supravegherea pacientilor cu CMH

Caseta 23. Recomandari privind supravegherea pacientilor cu CMH

« Se recomanda evitarea activitatilor sportive de competitie la pacientii cu CMH

« Evaluarea clinica, incusiv efectuarea ECG 12 derivatii, si ETT este recomandata fiecare 12-24 luni la
pacientii clinic stabili

« Evaluarea clinica, incusiv efectuarea ECG 12 derivatii, si ETT este recomandata atunci cand sunt
modificari ale starii clinice

« Monitorizarea holter ECG 48 ore fiecare 12-24 luni este recomandata la pacietii clinic stabili, fiecare
6-12 luni la pacientii in ritm sinusal cu diametrul AS>45mm, si atunci cind apar acuze noi

« Test cu efort limitat de simptome ar trebui luat in considerare fiecare 2-3 ani la pacientii stabili clinic
sau fiecare an la progresarea simptomelor

Caseta 24. Recomandari privind profilaxia endocarditei infectioase
* Trebuie incurajata o igiend orald buna, dar profilaxia de rutind pe baza de antibiotice nu este
recomandatd la pacientii cu CMH cu obstructia TEVS
* Profilaxia pe baza de antibiotice trebuie avuta in vedere in cazul procedurilor cu risc crescut




Caseta 25. Recomandari privind problemele de reproducere la femei cu CMH

Consilierea si stratificarea riscului inainte de sarcina este indicata la toate femeile

Consilierea in vederea contraceptiei sigure si efective este recomandata la toate femeile de varsta
fertila

Consilierea n vederea riscului de transmitere este recomandata pentru toti barbatii si femeile inainte
de conceptie

B-blocantele (preferential metoprololum) ar trebui continuat, daca a fost administrat pana la sarcina
B-blocantele (preferential metoprolol) ar trebui indicat la femeile care dezvolta simptome in timpul
sarcinii (IC)

B-blocantele ar trebui luate In considerare la pacientele cu CMH, obstructia cel putin moderata
TEVS sau hiperterofia miocarduoui VS >15mm, pentru prevenirea congestiei pulmonare
Cardioversia electrica trebuie luata in considerare la pacientele cu fibrilatie atriald persistenta
Atunci cand sunt indicate 3-blocantele, este recomandatd monitorizarea cresterii fetale si starii nou-
nascutului

Nasterea vaginala (indusd) este recomandata ca prima linie la pacientele cu risc scazut de moarte
cardiacd subitd, iar pentru pacientele cu risc intermediar si inalt este recomandata nasterea planificata
Severitatea obstructiei TEVS va fi decisiva in determinarea acceptabilitatii anesteziei epidurale.
Terapia anticoagulantaicu HMMM sau anticoagulante indirecte, este recomandata la

pacientele cu fibrilatie atriala, in dependenta de trimestrul sarcinii




D. RESURSELE UMANE SI MATERIALELE NECESARE PENTRU RESPECTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1. Institutiile de
asistenta medicala
primara

Personal:

e medic de familie;
e asistentd medicala;

Aparataj, utilaj.
e tonometru;
e fonendoscop;
e electrocardiograf;

D.2. Echipele AMU profil
general si specializat 903

Personal:
e cardiolog
e medic functionalist
e asistente medicale
e medic de laborator

Aparataj, utilaj.
e tonometru;
fonendoscop;
electrocardiograf;
defibrilator;
laborator clinic standard pentru determinarea: hemoglobina, BNP, NT-
proBNP, troponina-T

Remediile:

e Se proceseaza in conformitate cu protocoalele clinice nationale publicate n
vigoare in dependentd de sindromul clinic predominant

D.3. Sectiile specializate
cardiologice si de profil
general

Personal:
e cardiolog
e medic functionalist
e asistente medicale

medic de laborator

Aparataj, utilaj.
e tonometru;
fonendoscop;
electrocardiograf;
aparat pentru inregistrarea ECG ambulatorii (Holter)
ecocardiograf
laborator de angiografie, angiograf
defibrilator
laborator de chirurgie cardiaca, cardiochirurg
laborator clinic standard pentru determinarea: hemoglobina
Rata filtratiei glomerulare, ALAT, ASAT, creatinfosfokinaza, glucoza,
BNP (*), NT-proBNP (*), Troponina T (*), hormonii glandei tiroide,
lactatul plasmatic, INR,D-dimerii, ionograma
o laborator de electrofiziologie

Remediile:

BAB

Blocantele canalelor de calciu

IECA

BRA

Antagonistii receptorilor mineralocorticoizi
Anticoagulante

Antiagregante

Amiodaronum




E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII

PROTOCOLULUI
Scopurile protocolului | Masurarea atingerii Metoda de calculare a indicatorului
scopului Numaritor Numitor
1. Sporirea proportiei Ponderea pacientilor Numarul de pacienti cu Numarul total de pacienti
persoanelor de pe lista diagnosticati cu CMH si diagnostic de CMH confirmat cu diagnostic confirmat

medicului de familie, cu
suspectie de CMH supusi
examenului standard.

supusi examenului
standard conform
recomandarilor
protocolului clinic
national pentru CMH pe
parcursul a 1 an.(in %)

aflati sub supraveghere medicala
si supusi examenului standard
conform recomandarilor
protocolului clinic national
pentru CMH pe parcursul 1 an x
100.

de CMH, care se afla sub
supraveghere medicald pe
parcursul ultimului an.

2. Sporirea proportiei
pacientilor cu CMH la
care s-a determinat riscul
de deces timp de 5 ani.

Ponderea de pacienti cu
CMH, la care in mod
documentat s-a determinat
riscul de deces timp de 5
ani de catre medicul
cardilog pe parcursul lan.
(in %)

Numarul de pacienti cu CMH, la
care in mod documentat s-a
determinat riscul de deces timp
de 5 ani de catre medicul
cardiolog pe parcursul ultiului
an x 100.

Numarul total de pacienti
cu diagnostic confirmat
de CMH, care se afla sub
supravegherea medicului
cardiolog pe parcursul
ultimului an.

3. Sporirea proportiei
pacientilor carora s-a
administrat tratament
complex pentru CMH.

Ponderea de pacienti cu
CMH, carora s-a
administrat tratament
complex pe parcursul 1an
luni. (in %)

Numarul de pacienti cu CMH,
la care s-a administrat tratament
complex pe parcursul ultimului
an x 100.

Numarul total de pacienti
cu CMH, care se afla sub
supravegherea medicului
cardiolog pe parcursul
ultimului an.

ANEXA

Anexa nr.1 Ghidul pentru pacient.
Ce este cardiomiopatia hipertrofica?

Cardiomiopatie inseamna o afectare a muschiului inimii. Cardiomiopatia hipertrofica inseamna de fapt

ingrosarea musgchiului inimii.

Muschiul inimii se poate ingrosa in caz de hipertensiune arteriala sau la indivizi sanatosi dupa

antrenamente sportive prelungite. In caz de cardiomiopatie hipertrofica ingrosarea se produce féra o cauza

decelabila. In majoritatea cazurilor boala este mostenita genetic. In unele cazuri nu se poate stabili
prezenta acestei afectiuni la predecesori. in familiile afectate boala se transmite de la tatal sau de la mama

afectata.

Manifestari clinice

Nu exista un simptom care sa fie caracteristic acestei afectiuni. Motivul pentru care apar simptomele este

de multe ori neelucidat Intrucat acestea pot aparea la orice varsta desi boala este prezenta de la nastere.
Dispneea (lipsa de aer). Capacitatea de efort este limitata de dispnee si slabiciune generala. La

majoritatea pacientilor apare o limitare moderata a capacitatii de efort dar uneori limitarea este severa,
dispneea fiind prezenta chiar in conditii de repaus.

Durerea toracica este un simptom destul de frecvent. Apare in general la efort si dispare in repaus dar

uneori poate aparea si in somn. Cauza durerii este oxigenarea insuficientd a miocardului. In

cardiomiopatie hipertrofica arterele coronare sunt normale, dar muschiul miocardic fiind ingrosat are 0
necesitate mai mare de oxygen, care nu poate fi acoperita in anumite conditii, determinand aparitia

durerii.

Palpitatiile se prezinta ca si batai in plus sau lipsa unor batai cardiace. De multe ori perceperea batailor

inimii inseamna de fapt aparitia unei aritmii. In acest caz palpitatiile apar brusc, sunt foarte rapide si se

asociaza cu transpiratii sau sincope.
Sincopa. Uneori pot aparea ameteli si chiar sincope. Acestea pot surveni in conditiile unui efort fizic
prelungit, a unor tulburari de ritm sau chiar fira o cauzi decelabila. In cazul aparitiei episoadelor

sincopale trebuie informat de urgentd medicul curant.
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Diagnosticul

Cardiomiopatia hipertrofica este suspectata atunci, cand simptomele prezentate mai sus apar insotite de
un suflu sistolic decelabil la examnul obiectiv sau de un aspect ECG anormal. Aceste aspecte nu sunt
caracteristice si de aceea sunt necesare investigatii ulterioare: ECG, ecocardiografie, test de efort,
monitorizare Holter, coronaroangiografie, rezonanta magnetica nucleara.

Complicatii

Intr-un numar restrans de cazuri pot aparea complicatii. Acestea includ:

-aritmiile, batdi neregulate ale inimii, sunt complicatiile cel mai frecvent intalnite.
Fibrilatia atriala si tahicardia ventriculara prezintd o importanta deosebita si necesitd tratament.
-blocul atrio-ventricular apare rar, dar prezenta lui necesita implantarea de stimulator cardiac

-moartea cardiaca subita
Tratament

Din pacate nu exista nici un tratament medicamentos, care sa reducd dimensiunea muschiului inimii la
valorile normale. Cercetarile se bazeaza pe identificarea persoanelor, care sunt purtatoare ale genei acestei
afectiuni si instruirea lor in sensul prevenirii bolii. Tratamentul actual are scopul de a ameliora
simptomatologia si de a preveni aparitia complicatiilor.

Tratamentul medicamentos difera in functie de fiecare pacient, cuprinde beta-blocante, blocantele
canalelor de calciu si altele cum ar fi: anticoagulante la pacienti cu fibrilatie atriala, diuretice.

La pacientii cu obstructia la nivelul tractului de ejectie a ventriculului sting si insuficientd mitrala
asociata cu situatii care determina bacteriemie (interventii stomatologice, chirugicale etc) se indica

antibioticoterapie.

Tratamentul chirurgical realizeaza indepartarea unui fragment muscular septal din tractul de ejectie al
ventricului stang cu remiterea simptomatologiei la pacientii la care tratamentul medicamentos nu a avut
succes. Procedura se numeste miomectomie. De multe ori se inlocuieste si valva mitrala. in timpul
obstructiei prin hipertrofia septului a caii de iesire sangelui din ventriculul stang, valva mitrala atinge
septul si sdngele trece si prin valva in atriul sting. Dacd aceasta regurgitare este severa se efectueaza si
inlocuirea valvei mitrale. Interventia chirurgicala este rezervatd pacientilor cu afectare severa.

La pacientii cu afectare severa a functiei de pompa a inimii se poate apela la transplant cardiac. Alte
forme de tratament cuprind: cardioversia electricd, implantarea de stimulator cardiac si defibrilator

cardiac implantabil in caz de aritmii rapide amenintatoare de viata, care nu pot fi controlate cu tratament

medicamentos, pentru prevenirea mortii subite.

Recomandari pentru pacienti

Subiect

Indrumairi generale

Efort

Pacientii cu CMH trebuie s evite activitatilesportive competitive, dar
trebuie sd pastreze un stil de viasa sanatos

Recomanddrile cu privire la activititile recreationale trebuie
personalizate in functie de simptome si de riscul de complicatii asociate
afectiunii, inclusiv de moartea subita cardiaca.

Dieta, alcool si greutate

Pacientii trebuie incurajati sa pastreze un index al masei corporale optim
Mesele bogate pot precipita dureri toracice, in special la pacientii cu
obstructia TEVS. Este posibil ca mesele mai mici si mai frecvente sa fie
de ajutor

A se evita deshidratarea si alcoolul in exces, in special la pacientii cu
obstructia TEVS.

Constipatia este o reactie adversd frecventd asociatd administrarii de
verapamil/disopiramida si trebuie gestionatd prin dietd si, dacd este
necesar, prin administrarea de laxative

Fumat

Nu existd date care sd indice o interactiune Intre fumatul de tutun si
CMH, dar pacientilor trebuie si li se furnizezesfaturi generale privind
riscurile de sdnatate asociate fumatului si, cand disponibile, informatii
privind abandonarea fumatului

Activitate sexuala

Pacientilor trebuie sid li se ofere oportunitatea de a discuta despre
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preocuparile lor cu privire la activitatea sexuald. Anxietatea si depresia
dupd diagnostic sunt frecvente si unii pacienti pot exprima vinovatie sau
teama referitor la diagnosticul genetic care li s-a pus si la riscul de a
transmite boala copiilor.

Pacientii trebuie consiliati cu privire la potentialul efect al tratamentului
urmat cu privire la performanta sexuala.

In general, pacientii trebuie si evite inhibitorii PDE5, in special daca
prezinta obstructia TEVS.

Vaccinare

In absenta unor contraindicatii, pacientii simptomatici trebuie sfatuiti sa-
si facd anual vaccinul antigripal

Capacitatea
de a conduce

Majoritatea pacientilor sunt eligibili pentru obtinerea unui carnet de
conducere obignuit si pot continua sa sofeze, cu exceptia cazului in care
manifestd simptome care 1i Tmpiedica

Recomandarile privind obtinerea carnetului de conducere pentru
transportul bunurilor cu greutate mare sau a pasagerilor trebuie sa fie
conforme cu legislatia locala

Pentru recomandari suplimentare privind capacitatea de a conduce in
conditiile prezentei unui ICD, consultati ghidul EHRA si reglementarile
locale.

Ocupatie

Majoritatea persoanelor cu CMH vor putea sd continue si lucreze.
Implicatiile activitatilor manuale dificile care implicd sarcini
extenuantetrebuie discutate impreund cu specialistul corespunzator

In cazul unor ocupatii, precum cea de pilot si cele din serviciile militare si
de urgenta, exista instructiuni stricte privind eligibilitatea

Implicatiile sociale si financiare ale dignosticarii CMH trebuie incluse in
consilierea rudelor anterior screening-ului clinic sau genetic

Asigurari de deplasare si
vacanta

Majoritatea pacientilor asimptomatici sau cu simptome minore pot zbura
in sigurantd. Pentru recomandari suplimentare, consultati Capacitatea de
a zbura a pasagerilor cu afectiuni cardiovasculare

Companiile de asigurari pot cere mai multi bani pentru asigurarile in caz
de deplasare.

Asigurare de viata

Dignosticul de CMH va genera dificultéiti in obtinerea unei asigurari de
viata sau a unei ipoteci. In momentul diagnosticarii, pacientilor trebuie sa
li se furnizeze sfaturi privind regulile care se aplica in diferite tari
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