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LISTA ABREVIERILOR ȘI A ACRONIMELOR 
2D bidimensional
99mTc-DPD Technetium 99m -acidul – 3, 3- di-

fosfono- 1, 2- propanoic
ACE enzima de conversie a angiotensinei
ACO anticoagulante orale
ACON anticoagulante orale noi
AL lanţul ușor de amiloid
ARB blocant al receptorului angiotensinei
AS atriul stâng
ASA ablaţie septală cu alcool
ATTR amiloidoza cu transtiretină
AV atrioventricular
AVK antagonist al vitaminei K
BiVAD stimulator biventricular
BNP peptid natriuretic de tib B
BPM bătăi pe minut
BRS bloc de ramură stângă
CCS Societatea Canadiană de Cardiologie
CFC cardio- facial- cutanat
CHA2DS2- VASc insufi cienţă cardiacă, congestivă, hi-

pertensiune arterială, vârsta >= 75 de 
ani, diabet zaharat, accident vascular 
cerebral, boală vasculară, vârsta între 
65 și 74 de ani, sexul (feminin)

CMH cardiomiopatie hipertrofi că
CMR imagistică, cardiacă radiomagnetică
CRT terapie de resincronizare cardiacă
CRT- D terapie de resincronizare cardiacă- im-

plant de defi brilator cardiac
CRT- P terapie de resincronizare cardiacă- im-

plant de stimulator cardiac
CT computer tomografi e
ADN acid dezoxiribonucleic
E/ A raportul undelor E și A (fl uxul trans-

mitral)
E/ e’ raportul undelor E și e’
EACTS Asociaţia Europeană de Chirurgie To-

racică
ECG electrocardiogramă
EPS studiul electrofi ziologic
ESC Societatea Europeană de Cardiologie
ETE ecocardiografi e transesofagiană
ETT ecocardiografi e transtoracică
FA fi brilaţie atrială
FE fracţia de ejecţie
FDA Organizaţia Americană a Medicamen-

telor și Alimentelor
FHL1 domeniul patru și jumătate al protei-

nei LIM

FV fi brilaţie ventriculară
HAS- BLED hipertensiune arterială, disfuncţie he-

patică/ renală, accident vascular cere-
bral, istoric de sângerare sau predispo-
ziţie la sângerare, INR labil, vârstnicii 
(>65 de ani), consumul de alcool și 
medicamente

Hs- cTnT troponina T cardiacă înalt sensibilă
HTS secvenţiere cu rezoluţie ridicată
HVS hipertrofi e ventriculară stângă
ICD defi brilator cardiac implantabil
ILR monitor cardiac implantabil
INR international normalized ratio
IUD dispozitiv intrauterin 
LAMP- 2 proteina 2 membranară asociată li-

zozomilor
LEOPARD lentigo, anomalii ECG, hipertelorism 

ocular, stenoză pulmonară, anomalii 
genitale, retard de creștere, surditate 
neurosenzorială

LGE captare tardivă a gadoliniului
LVAD dispozitiv de asistare a ventriculului 

stâng
LVOTO obstrucţie în tractul de ejecţie al ven-

triculului stâng
MADIT- RIT Multicenter Automatic Defi brillator 

Impantation Trial - Reduce Inappro-
priate Th erapy

MAPK protein kinaza mitogen activată
MELAS encefalomiopatie mitocondrială, 

acidoză lactică, episoade pseudoacci-
dent vascular cerebral

MERFF epilepsia mioclonica cu fi bre roșii ru-
goase

MRA antagonistul receptorului mineralo-
corticoid

MSC moarte subită cardiacă
MYBPC3 proteina C de legare a miozinei cardi-

ace
MYH7 lanţul greu 7 al beta- miozinei
MYL3 lanţul ușor 3 al miozinei
NT- proBNP capătul N terminal al propeptidului 

natriuretic de tip B
NYHA New York Heart Association
o. d. omni die (zilnic)
PC- CMR rezonanţă magnetică, cardiacă, cu 

substanţă de contrast
PDE5 fosfodiesteraza 5
PET tomografi a computerizată cu emisie 

de pozitroni
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rile pentru formularea și crearea Ghidurilor ESC pot fi  
găsite pe pagina web a ESC (http://www.escardio.org/
guidelines-surveys/esc-guidelines/about/Pages/rules-
writing.aspx). Ghidurile reprezintă poziţia ofi cială a 
ESC pe un anumit subiect și sunt revizuite periodic.

Membrii grupurilor de lucru au fost selectaţi de către 
ESC din rândul profesioniștilor implicaţi în tratarea și 
diagnosticarea unei anumite patologii cardiace. Exper-
ţii selectaţi au revizuit datele existente legate de abor-
darea (incluzând diagnosticul, tratamentul, prevenţia și 
recuperarea) unei anumite patologii în conformitate cu 
politica emisă de Comitetul de Ghiduri Practice al ESC. 
O evaluare critică a practicilor diagnostice și terapeu-
tice a fost facută incluzând și estimarea raportului risc-
benefi ciu. Dacă datele sunt disponibile, sunt incluse și 
estimări privind prognosticul. Nivelul de evidenţă  și 
clasa de recomandare ale unei anumite decizii terapeu-
tice au fost cântărite și ierarhizate ţinând cont de scale 
predefi nite, așa cum rezultă în Tabelele 1 și 2.

Membrii grupurilor de lucru, precum și cei care re-
viziuiesc documentul, au obligaţia să dea declaraţii cu 
privire la toate situaţiile care ar putea fi  percepute ca un 
real sau potenţial confl ict de interese. Aceste formulare 
au fost organizate într-un fi șier ce poate fi  găsit pe pa-
gina web a ESC  (http://www.escardio.org/guidelines.). 
Orice schimbare legată de confl ictul de interese care 
apare în cursul perioadei de întocmire a ghidurilor tre-
buie notifi cată și reviziuită de către ESC. Grupurile de 
lucru au avut întregul suport fi nanciar de la ESC, fără 
nicio implicare a industriei de profi l. 

Comitetul ESC pentru ghidurile de practică super-
vizează și coordonează realizarea noilor ghiduri de 
către grupurile de lucru. De asemenea, comitetul este 
res ponsabil pentru adeziunea la aceste ghiduri a Socie-
tăţilor Naţionale ale ţărilor membre. Ghidurile sunt su-
puse unor revizuiri extensive ale Comitetului de Ghi-
duri Practice și ale experţilor din afară. După revizuri 
adecvate, sunt aprobate de toţi experţii grupurilor de 
lucru. Documentul fi nalizat este aprobat de Comitetul 

PRKAG2 subunitatea gamma- 2 a adenozin- 
monofosfat protein kinazei activate

RA regurgitare aortică
SAM mișcare sistolică anterioară
SRAA sistemul renină- angiotensină- aldost-

eron
S- ICD implant de defi brillator cardiac subcu-

tanat
SPECT tomografi e computerizată cu emisie 

de fotoni
TBBI3 troponina I cardiacă
TNNT2 troponina T cardiacă
TPM1 tropomiozina 1
TSV tahicardie supraventriculară
TV tahicardie ventriculară
TVNS tahicardie ventriculară nesusţinută
VD ventriculul drept
VS ventriculul stâng
WHO Organizaţia Mondială a Sănătăţii

 1. PREFAȚĂ
Ghidurile sintetizează și evaluează toate datele existen-
te până în prezent, asupra unui anumit subiect, cu sco-
pul de a ajuta medicii să ia cele mai bune decizii pentru 
un anumit pacient cu o anumită afecţiune, luând în 
considerare impactul asupra prognosticului, precum și 
raportul risc-benefi ciu al diverselor proceduri diagnos-
tice sau terapeutice. Ghidurile și recomandările ar tre-
bui să ajute medicii să ia o anumită decizie în practica 
zilnică. Oricum, decizia fi nală în ceea ce privește pro-
cedurile diagnostice și terapeutice  trebuie luată de că-
tre medicul curant,  ţinând cont de dorinţa pacientului.

Numeroase ghiduri au fost elaborate în ultimii ani 
de către Societatea Europeană de Cardiologie (ESC) și 
de către alte organizaţii sau societăţi înrudite. Datorită 
impactului asupra practicii clinice, criterii riguroase de 
elaborare a ghidurilor au fost stabilite cu scopul de a se 
lua cele mai bune decizii pentru pacient. Recomandă-

Tabelul 1. Clase de recomandări
Clase de recomandări Defi niţie Formulare sugerată de folosire

Clasa I Dovezi şi/ sau acordul general că un anumit tratament sau procedură este benefi c, util, efi cient Este recomandat/ Este indicat
Clasa II Dovezi contradictorii şi/ sau divergenţă de opinie privind utilitatea/efi cienţa unui tratament sau proceduri
 Clasa II a Ponderea dovezilor/ opiniilor este în favoarea utilităţii/ efi cienţei Ar trebui luat în considerare
 Clasa II b Utilitatea/ efi cienţa sunt mai puţin stabilite de dovezi/ opinii Poate fi  luat în considerare
Clasa III Dovezi sau acord general că tratamentul sau procedura nu este util/ efi cient şi în unele cazuri poate fi  dăunător Nu este recomandat

Tabelul 2. Niveluri de evidență
Nivel de evidenţă A Date obţinute din multiple studii clinice randomizate sau metaanalize
Nivel de evidenţă B Date obţinute dintr-un singur studiu clinic randomizat sau din studii ample nerandomizate
Nivel de evidenţă C Consens al opiniilor experţilor şi/ sau studii mici, studii retrospective sau registre
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histopatologic. Întrucât această abordare lărgește sco-
pul ghidurilor și le face recomandările mai complexe, 
se mulează cu practica medicală zilnică, îmbunătăţind 
acurateţea diagnosticului și tratamentului.

2.2 Scopul ghidurilor
Spre deosebire de majoritatea bolilor cardiovascula-

re, pentru CMH există puţine studii clinice randomiza-
te, de tip control2. De aceea, majoritatea recomandări-
lor se bazează pe studii observaţionale de tip cohortă și 
pe consensul opiniilor experţilor. Scopul este de a oferi 
medicilor un algoritm diagnostic și terapeutic pentru 
pacienţi, indiferent de vârstă și, pentru că majoritatea 
pacienţilor au o cauză genetică a bolii, ghidul orientea-
ză asupra consilierii  familiale și acordă sfaturi asupra 
reproducerii si contracepţiei. 

Adoptarea unei defi niţii pur histopatologice suge-
rează că numărul posibilelor etiologii este considerabil, 
în special în rândul copiilor. Dat fi ind faptul că este ne-
practic să se elaboreze o listă cu toate cauzele posibi-
le de CMH, ghidul se concentrează asupra celor mai 
comune subtipuri genetice și non-genetice și, în plus, 
face referiri asupra afecţiunilor mai puţin frecvente. De 
asemenea, schemele terapeutice abordează în linii mari 
managementul clasic și face referiri la afecţiunile rare, 
atunci când se impune.

3. EPIDEMIOLOGIE
Numeroase studii metodologice din America de Nord, 
Europa, Asia și Africa raportează o prevalenţă a hiper-
trofi ei ventriculare stângi (neexplicată de alte condiţii) 
de 0,02-0,23% în rândul adulţilor (Web Tabel 1)3-12. 
Majoritatea arată o prevalenţă legată de vârstă, cu va-
lori mult mai mici la pacienţii diagnosticaţi sub vârsta 
de 25 de ani9. În registrele pediatrice, prevalenţa CMH 
în rândul copiilor este necunoscută, dar studii popu-
laţionale raportează o incidenţă de 0,3-0,5/100.000 de 
locuitori (Web Tabel 1)13,14. Chiar dacă CMH recunoaș-
te cel mai frecvent o transmitere autozomal dominantă 
(vezi capitolul  6: Teste genetice și screening familial), 
cele mai multe studii raportează o prevalenţă scăzută în 
rândul bărbaţilor (Web Tabel 6). Acest aspect rămâne 
neexplicat, dar se poate refl ecta în strategiile de scree-
ning genetic și hormonal3-12.

4. ETIOLOGIE
Pentru până la 60% dintre adolescenţii și adulţii cu 
CMH, modelul genetic recunoaște o transmitere au-
tozomal dominantă cauzată de mutaţii ale genelor pro-
teinelor sarcomerice15-19.

de Ghiduri Practice pentru a fi  publicat în European 
Heart Journal. Acesta a fost realizat conform cunoști-
inţelor știinţifi ce și medicale existente până în prezent.

Scopul ghidurilor nu implică numai integrarea ce-
lor mai recente cercetări, ci presupune și crearea de 
me tode educaţionale și implementarea programelor 
vizând recomandările. Pentru promovarea ghidurile 
sunt publicate versiuni de buzunar, broșuri cu mesajele 
esenţiale, rezumate pentru personalul auxiliar și vari-
ante electronice. Aceste versiuni sunt prescurtate și, de 
aceea, la nevoie, varianta completă poate fi  consultată, 
aceasta fi ind disponibilă și pe pagina de web a ESC.  So-
cietăţile Naţionale ale ESC sunt încurajate să susţină, 
traducă și să implementeze ghidurile ESC. Implemen-
tarea programelor este necesară pentru că s-a dovedit 
că prognosticul unei boli poate fi  îmbunătăţit de apli-
carea corectă a recomandărilor.

Sunt necesare studii și registre pentru a verifi ca dacă 
practica zilnică este în conformitate cu recomandările 
ghidurilor, astfel închizând bucla dintre cercetare, în-
tocmirea ghidurilor, răspândirea lor și înrădăcinarea în 
practica clinică.

Medicii sunt încurajaţi să ia în considerare ghidurile 
ESC în judecata clinică, precum și în elaborarea stra-
tegiilor preventive, diagnostice și terapeutice. Este res-
ponsabilitatea medicului să verifi ce regulile de utilizare 
a medicamentelor și a dispozitivelor medicale înainte 
de a le prescrie și utiliza.

2. INTRODUCERE

2.1 Defi niție
Cardiomiopatiile sunt defi nite ca afecţiuni structu-

rale și funcţionale ale miocardului ventricular care nu 
sunt explicate de limitarea fl uxului arterial coronari-
an sau de condiţii anormale de umplere ventriculară1. 
De-a lungul timpului, acest grup de afecţiuni a fost sub-
divizat  în afecţiuni primare, în care cordul era singurul 
organ afectat, și secundare, în care cardiomiopatia era 
manifestarea unei afecţiuni sistemice. Aceste ghiduri 
adoptă sistemul de clasifi care propus recent de ESC, în 
care cardiomiopatiile sunt defi nite de criterii morfolo-
gice și funcţionale specifi ce și apoi grupate în subtipuri 
familiale/genetice și non-familiale/non-genetice, indi-
ferent de prezenţa sau absenţa unei afecţiuni cardiace. 

Cardiomiopatia hipertrofi că (CMH) se caracterizea-
ză prin prezenţa hipertrofi ei ventriculare stângi care nu 
poate fi  explicată doar de anomaliile de umplere ven-
triculară1.

Această defi niţie se aplică deopotrivă copiilor și 
adulţilor și nu face referire la etiologie și nici la aspectul 
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În 5% până la 10% din cazurile întâlnite în rândul 
adulţilor, boala este cauzată de alte afecţiuni genetice, 
incluzând boli metabolice și neuromusculare moșteni-
te, anomalii cromozomiale și sindroame genetice (Fi-
gura 1, Tabelele Web 2 si 3)20,21. Unii pacienţi au afec-
ţiuni non-genetice care mimează formele genetice, de 
exemplu amiloidoza senilă (TTR, AL)22,23.

4.1 Mutații ale genelor proteinelor sarcomerice
Mutaţii ale genelor care codează lanţul greu 7 al 

β-miozinei (MYH7) și proteina C de legare a miozinei 
cardiace (MYBPC3) sunt responsabile de majoritatea 
cazurilor. Mutaţii mai puţin frecvente includ mutaţii 
ale genelor troponinelor I și T (TNNI3, TNNI2) lan-
ţului α1 al tropomiozinei (TPM1) și lanţului ușor 3 al 
miozinei (MYL3). În general, pacienţii cu o mutaţie a 
unei proteine sarcomerice au un debut al bolii mai pre-
coce și înregistrează o prevalenţă familială mai ridicată, 
precum și un istoric de moarte subită cardiacă, decât 
cei fără mutaţii19,24. De asemenea, aceștia tind să aibă o 
hipertrofi e mai severă, disfuncţie endotelială și fi broză 
miocardică25. Câteva studii sugerează că unele mutaţii 
ale proteinelor sarcomerice sunt asociate cu un pro-
gnostic mai sever decât altele, dar aceste observaţii se 
bazează pe un număr restrâns de indivizi afectaţi, sunt 
uneori inconstante în studii și sunt limitate de raritatea 
mutaţiilor individuale26-32. Acest aspect ar trebui să se 
îmbunătăţească pe măsură ce dovezi mai solide sunt 
strânse în bazele de date internaţionale ale mutaţiilor 
individuale, așa cum este ClinVar (https://www.ncbi.
nlm.nih.gov/clinvar). Multiple mutaţii ale proteinelor 
sarcomerice sunt prezente în până la 5% dintre indivizi 
și tind să aibă o prezentare clinică mai precoce, cu un 
fenotip mai sever33-35.

 4.2 Anomalii metabolice
Numeroase boli metabolice moștenite sunt asociate 

cu hipertrofi e ventriculară stângă. Multe sunt transmi-
se după un model autozomal recesiv, dar unele sunt X-
linkate (Figura 1, Tabelul Web 3)21. Cele mai frecvente 
anomalii metabolice în rândul adulţilor cu CMH sunt 
boala Anderson-Fabri, cu o prevalenţă de 0,5-1% la 
pacienţii cu vârsta mai mare de 35-40 de ani36, și boa-
la cauzată de mutaţii ale genei care codifi că subunita-
tea γ2 a adenozin monofosfat protein kinazei activate 
(PRKAG2), cu o prevalenţă de aproximativ 1%37. Pre-
valenţa mutaţiei proteinei 2 membranare lizozomale 
(LAMP-2), responsabilă de boala Danon, este de 0,7-
2,7%38. Deși rare, anomaliile metabolice sunt responsa-
bile de o proporţie mai mare a CMH în rândul copiilor 
și adolescenţilor. 

4.3 Cardiomiopatii mitocondriale
Anomaliile mitocondriale primare sunt cauzate de 

mutaţii în ADN-ul nuclear sau mitocondrial și sunt 
transmise după un model autozomal dominant, au-
tozomal recesiv, X-linkat și pe cale maternă39. Cele mai 
frecvente sunt acelea cauzate de mutaţii ale genelor care 
codează proteinele lanţului respirator (Web Tabelul 
3)21. Prezentarea clinică a bolilor mitocondriale varia-
ză în funcţie de vârsta instalării, severitatea și numărul 
organelor afectate.

4.4 Afecțiuni neuromusculare
Cu excepţia ataxiei Friedreich40,41, CMH este o ma-

nifestare rară a bolilor neuromusculare (Figura 1, Web 
Tabelul 3)21. Este raporatată în unele distrofi i muscula-
re și unele miopatii scheletice congenitale (de exemplu, 
miopatia nemalinică42 Web Tabelul 321) și în asociere 
cu slăbiciunea musculară și contracturile musculare 
cauzate de mutaţii în domeniul 1 al genei FHL43. Muta-
ţii ale genei desminei produc, de obicei, cardiomiopa-
tii dilatative și restrictive, dar pot fi  responsabile și de 
CMH și bloc atrioventricular44.

4.5 Sindroame malformative
Câteva sindroame malformative sunt asociate cu 

CMH (Web Tabelul 3). Cele mai frecvente sunt acelea 
cauzate de mutaţii ale genelor care codează proteine ale 
căii Ras/Mitogen protein-kinazei activate, incluzând 
sindroamele Noonan45, LEOPARD (lentigo, anomalii 
ECG, hipertelorism ocular, stenoză pulmonară, ano-
malii genitale, retard de creștere, surditate neurosenzo-
rială)46,47 și Costello48. Cele mai multe sunt diagnostica-
te în copilărie, dar unele forme mai ușoare (în special 
sindromul Noonan) scapă diagnosticării precoce și 
sunt identifi cate mai târziu.

4.6 Boli infi ltrative/infl amația
Amiloidoza cardiacă se caracterizează printr-o în-

groșare progresivă a miocardului ventriculilor drept și 
stâng, septului interatrial și valvelor atrioventriculare49. 
Amiloidoza cu lanţuri ușoare (AL) și forma ereditară 
care implică transtiretina (TTR) pot afecta izolat doar 
cordul sau pot avea implicare multiviscerală, în timp 
ce amiloidoza cu transtiretină senilă afectează cu pre-
cădere cordul și tunelul carpian. Edemul miocardic și 
infi ltratul celular din miocardita acută pot mima CMH, 
dar sunt un fenomen tranzitor, însoţit de alte elemente 
clinice și paraclinice sugestive pentru diagnostic50,51.

4.7 Boli endocrine
Hipertrofi a ventriculară tranzitorie este prezentă la 

copiii născuţi din mame diabetice, chiar și după un 
bun control al valorilor glicemiei în timpul sarcinii52. 
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În rândul adulţilor, hipertrofi a ventriculară stângă se 
întâlnește în feocromocitom53 și acromegalie54; înlătu-
rarea cauzei endocrine subiacente soldându-se cu re-
gresia hipertrofi ei.

4.8 Medicamente
Tratamentul cronic cu unele medicamente, inclu-

zând steroizii anabolizanţi, tacrolimusul și hidroxiclo-
rochina, pot cauza hipertrofi e ventriculară stângă ce 
depașește rareori 1,5 cm55-57.

5. DIAGNOSTIC
Diagnosticul de CMH se bazează pe identifi carea hi-
pertrofi ei ventriculare stângi prin orice metodă imagis-
tică, dar fenotipul bolii include, de asemenea, și identi-
fi carea fi brozei miocardice, anomaliile morfologice ale 
aparatului valvular mitral, anomaliile microcirculaţiei 
coronariene și modifi cările electrocardiografi ce. Date 
fi ind cauzele diverse ale bolii, identifi carea hipertrofi ei 

ventriculare stângi care nu este explicată de anomaliile 
de umplere ventriculară ar trebui urmată de căutarea 
sistematică a cauzei subiacente. Pentru mulţi pacienţi, 
acest algoritm include teste speciale de laborator și, în 
unele situaţii, analize genetice.

5.1 Criterii de diagnostic

5.1.1 Adulţi
La adulţi, CMH se defi nește ca o hipertrofi e ventri-

culară mai mare de 15 mm în unul sau mai multe seg-
mente ale ventriculului stâng, hipertrofi e măsurată 
prin orice metodă imagistică (ecocardiografi e, imgisti-
că prin rezonanţă magnetică sau computer tomografi e) 
- care nu este explicată doar de condiţiile de umplere 
ventriculară.

Anomalii genetice și  non-genetice se pot manifesta 
printr-o hipertrofi e ventriculară mai puţin importantă 
(13-14 mm); în aceste cazuri, diagnosticul CMH ne-
cesită evaluarea altor elemente, incluzând istoricul fa-

Figura 1. Etiologii posibile ale cardiomiopatiei hipertrofi ce.
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milial, semne și simptome extracardiace, anomalii elec-
trocardiografi ce, teste de laborator și tehnici de imagis-
tică cardiacă variate.

Provocările comune de diagnostic includ:
 prezentarea pacientului într-un stadiu tardiv al 

bolii, cu un ventricul stâng dilatat şi/sau hipoki-
netic, cu pereţii subţiri (vezi secţiunea 8.2);

 hipertrofi a fi ziologică, cauzată de exerciţiul fi zic 
intens (vezi secţiunea 12.1);

 pacienţii cu comorbidităţi (vezi secţiunea 12.2 
despre hipertensiune şi secţiunea 12.4 despre di-
agnosticul şi tratamentul afecţiunilor valvulare);

 hipertrofi a septală bazală izolată a pacienţilor 
vârstnici (vezi secţiunea 12.3).

5.1.2 Copii
Ca și la adulţi, diagnosticul de CMH necesită pre-

zenţa unei hipertrofi i ventriculare stângi mai mari cu 
două deviaţii standard decât valoarea prezisă (scorul Z 
>2, unde scorul Z se defi nește ca numărul deviaţiilor 
standard de la valoarea medie în populaţie)58.

5.1.3 Rude
Diagnosticul de CMH pentru rudele de gradul I ale 

pacienţilor cu CMH se bazează pe prezenţa unei hiper-
trofi i ventriculare stângi neexplicate, mai mari de 13 
mm în unul sau mai multe segmente ale ventriculului 
stâng, măsurate utilizând orice metodă imagistică (eco-
cardiografi e, imagistică prin rezonanţă magnetică  sau 
computer tomografi e).

În cadrul familiilor cu forme genetice de CMH, pur-
tătorii mutaţiilor pot avea anomalii morfologice care 
nu sunt diagnostice, asociate cu anomalii electrocar-
diografi ce. Chiar dacă specifi citatea acestor anomalii 
este scazută, în contextul unei afectări familiale, aces-
te anomalii pot reprezenta expresii precoce sau ușoare 
ale bolii, iar prezenţa caracteristicilor multiple crește 
acurateţea în prezicerea apariţiei bolii în populaţia ge-
notipată59-61. În general, prezenţa oricărei anomalii (de 
exemplu, anomalii Doppler și ale strainului miocardic, 
mișcare sistolică a valvei mitrale anterioare incompletă 
sau anomalii ale mușchilor papilari), în special în pre-
zenţa unei electrocardiograme anormale, crește proba-
bilitatea existenţei bolii la rude59,65,66.

Figura 2. Algoritmul prescurtat de diagnostic al cardiomiopatiei hipertrofi ce.
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5.2 Istoric și examen clinic
Vârsta reprezintă unul din cele mai importante ele-

mente de luat în considerare pentru a orienta etiologia 
posibilă a CMH. De exemplu, anomaliile metabolice 
dobândite și sindroamele dismorfi ce congenitale sunt 
mult mai frecvente la nou nascuţi și copiii mici decât 
la adolescenţi și adulţi, pe când amiloidoza TTR apare 
mai degrabă la bărbaţii cu vârstă mai mare de 65 de ani. 

Realizarea unui arbore genetic cu 3-4 generaţii ajută 
la confi rmarea unei origini genetice a bolii și identifi -
că alţi membri care au risc crescut de a dezvolta boala. 
Elementele importante de notat în cadrul anteceden-
telor heredocolaterale sunt istoricul de moarte subită 
cardiacă, insufi cienţa cardiacă neexplicată, transplantul 
de cord, implantul de stimulatoare cardiace sau defi bri-
latoare și dovezi ale bolilor sistemice (accident vascular 
cerebral la vârste tinere, slăbiciune musculară, disfunc-
ţie renală, diabet zaharat, surditate, etc). Analiza fami-
lială poate orienta modalitatea de transmitere gene-
tică a bolii. Cele mai multe forme de CMH recunosc 
un model de transmitere autozomal dominant (Web 
Tabelul 2) și de aceea există indivizi afectaţi în fi ecare 
generaţie, cu transmitere indiferent de sexul părintelui 
(inclusiv de la tată la fi u) și cu un risc de apariţie a bolii 
de 50%. Transmiterea X linkată trebuie suspectată dacă 
bărbaţii sunt singurii afectaţi sau cel mai sever afectaţi 
și nu există transmitere de la tată la fi u. Transmiterea 
autozmal recesivă, cea mai rară modalitate de transmi-
tere, este posibilă când niciun părinte nu este afectat 

și aceștia sunt rude. Când doar femeile transmit boala 
copiilor indiferent de sex, trebuie luată în considerare 
o transmitere genetică datorată mutaţiilor ADN- ului 
mitocondrial.

Mulţi indivizi cu CMH sunt paucisimptomatici. În 
aceste situaţii, diagnosticul poate fi  întâmplător sau 
stabilit în urma screeningului familial. Unii pacienţi 
prezintă angină pectorală, dispnee, palpitaţii și sinco-
pă (vezi secţiunea 8: Evaluarea simptomelor). Anumite 
simptome pot orienta unele diagnostice specifi ce (Ta-
belul 3)67. De asemenea, examenul clinic general poate 
oferi indicii la pacienţii cu CMH din cadrul sindroa-
melor dismorfi ce sau metabolice. Paradoxal, examenul 
aparatului cardiovascular este deseori normal, dar, la 
pacienţii cu obstrucţie în tractul de ejecţie al ventricu-
lului stâng, anumite elemente pot fi  identifi cate, inclu-
zând o scădere rapidă a amplitudinii pulsului arterial 
și un sufl u sistolic pe marginea stângă a sternului care 
iradiază spre marginea dreaptă a sternului și spre apex. 
Intensitatea sufl ului este crescută de manevre care re-
duc presarcina sau postsarcina ventriculului stâng, ca 
de exemplu ridicarea în ortostatism din poziţia ghe-
muită și manevra Valsalva. Cei mai mulţi pacienţi cu 
obtrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng au 
semne de regurgitare mitrală. 

5.3 Electrocardiograma de repaus
Electrocardiograma (ECG) cu 12 derivaţii poate fi  

normală la prezentare (6% din pacienţi), dar de cele 
mai multe ori identifi că semne ale hipertrofi ei ventri-
culare stângi, anomalii ale segmentului ST și ale undei 
T precum și unda Q patologică68. Când sunt corobo-
rate cu rezultatele ecocardiografi ei și imagisticii cardi-
ace radiomagnetice, elementele care ar indica în mod 
normal ischemia miocardică sau infarctul miocardic, 
pot, dacă sunt raportate la vârsta pacientului și la mo-
dalitatea genetică de transmitere, să sugereze diagnos-
ticul de CMH și să orienteze distribuţia hipertrofi ei și 
a cicatricii miocardice (Tabelul 4). Din acest motiv, 
ECG-ul este recomandată tuturor indivizilor cu CMH 

Tabelul 3. Semne și simptome sugestive pentru diagnostice specifi ce 
(modifi cat după Rapezzi și col.67)

Simptom/ semn Diagnostic
Difi cultăţi de învăţare, retard 
mental

Boală mitocondrială
Sindrom Noonan, LEOPARD/ Costello
Boala Danon

Surditate neurosenzorială Boală mitocondrială (în special asociată cu diabetul zaharat)
Boala Anderson- Fabry
Sindromul LEOPARD

Scăderea acuităţii vizuale Boală mitocondrială (afectare retiniană, atrofi e a nervului optic)
Amiloidoza TTR (opacităţi vătoase ale vitrosului)
Boala Danon (retinită pigmentară)
Boala Anderson- Fabry (cataractă, opacităţi corneene)

Tulburări ale mersului Ataxia Friedreich
Parestezii/ anomalii senzoria-
le/ durere neuropată

Amiloidoza
Boala Anderson- Fabry

Sindromul de tunel carpian Amiloidoza TTR (în special bilateral, interesând bărbaţii)
Slăbiciune musculară Boală mitocondrială

Boli de stocaj ale glicogenului
Mutaţii FHLI
Ataxia Friedreich

Ptoză palpebrală Boli mitocondriale
Sindromul Noonan, LEOPARD
Distrofi a miotonică

Lentigo/ pete café au lait Sindromul Noonan, LEOPARD
Angiokeratoame, hipohidroză Boala Anderson- Fabry

Recomandări de efectuare a electrocardiogramei
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Electrocardiograma standard cu 12 derivaţii este recomandată 
pacienţilor cu cardiomiopatie hipertrofi că suspicionată, pentru 
a ghida diagnosticul şi a oferi indicii despre etiologia posibilă 
a bolii 

I B 61, 67, 68

Monitorizarea Holter ECG/ 48 h este recomandată pacienţilor 
de la evaluarea iniţială, pentru a detecta aritmiile atriale si 
ventriculare

I B 69- 73

ECG = electrocardiograma
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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cunoscută sau suspicionată, de la prima vizită medica-
lă și trebuie repetată oricând apar modifi cări clinice la 
pacienţii cu diagnostic cert. ECG-ul este un marker al 
bolii sensibil, dar nespecifi c în rândul rudelor61.

Frecvenţa de apariţie a aritmiilor la monitorizarea 
Holter ECG este dependentă de vârsta pacientului. 
Tahicardia ventriculară nesusţinută, cu o alură ventri-
culară cuprinsă între 120 și 200 b/min, apare la 25% 
din pacienţii cu CMH69,70. Aritmiile paroxistice supra-
ventriculare apar la 38% din pacienţi70. Monitorizarea 
Holter ECG este recomandată de la evaluarea iniţială, 
pentru a stabili riscul de moarte subită cardiacă (secţi-
unea 9.5: Moartea subită cardiacă) și de accident vascu-
lar cerebral (secţiunea 9.4: tahiaritmiile atriale). 

5.4 Ecocardiografi a
Ecocardiografi a este elementul central de diagnos-

tic și monitorizare al CMH. La cei mai mulţi pacienţi, 
hipertrofi a interesează preferenţial porţiunea bazală a 
septului interventricular, dar de cele mai multe ori se 
extinde la peretele lateral, septul interventricular pos-
terior și la apexul ventricului stâng74. Datorită faptului 
că îngroșarea peretelui ventricular poate fi  gasită la ori-
ce nivel (incusiv la nivelul ventricului drept), prezenţa, 
distribuţia și severitatea hipertrofi ei trebuie evaluată 
utilizând un protocol standard, cu secţiuni din mai 
multe incidenţe. Orientarea și alinierea corecte, în pla-
nuri ortogonale, sunt esenţiale pentru a evita secţiunile 
oblice care supraestimează hipertrofi a ventriculară. Es-
timarea hipertrofi ei ventriculare stângi trebuie făcută 
la sfarșitul diastolei, de preferat în secţiuni de ax scurt. 
Măsurătorile efectuate în secţiunea parasternal ax lung, 
modul M, ar trebui evitate, pentru a preveni supraesti-
marea hipertrofi ei septale în secţiunile oblice. Ar trebui 

folosit un protocol standard de denumire a segmente-
lor miocardice75.

5.4.1 Evaluarea hipertrofi ei ventriculare stângi
Există numeroși indici ecocardiografi ci care oferă un 

scor semicantitativ al hipertrofi ei ventriculare stângi, 
dar cel mai relevant parametru diagnostic este îngroșa-
rea maximă a peretelui ventriculului stâng la orice ni-
vel.

Pentru pacienţii cu CMH diagnosticată sau suspicio-
nată, este esenţial ca toate segmentele ventricului stâng, 
de la bază spre apex, să fi e examinate, asigurându-ne că 
grosimea peretelui este măsurată la nivel mitral, medi-
oventricular și apical74,76-80.

Evaluarea corectă a hipertrofi ei ventriculare stângi 
poate fi  difi cilă când aceasta interesează unul sau două 
segmente, în special la nivelul peretelui antero-lateral 
sau apical. În aceste situaţii, trebuie avut grijă cu angu-
larea transductorului pentru a evita problemele legate 
de rezoluţia laterală și scurtare. Într-un mod asemănă-
tor, pentru a detecta CMH apicală, este nevoie de mul-
tiple secţiuni apicale și parasternale. Dacă un segment 
nu este vizualizat corect, ar trebui luate în considerare 
ecocardiografi a cu substanţă de contrast și rezonanţa 
magnetică cardiacă81.

5.4.2 Anomaliile aparatului valvular mitral și ale 
tractului de ejecţie al ventriculului stâng
Aproximativ o treime din pacienţi au mișcare sisto-

lică anterioară (SAM) a valvei mitrale care e respon-
sabilă de obstrucţia tractului de ejecţie al ventriculului 
stâng (LVOTO), în timp ce o treime au obstrucţie ma-
nifestă în timpul manevrelor care schimbă condiţiile de 
umplere și contractilitate ale ventriculului stâng (vezi 
5.4.3: Evaluarea obstrucţiei latente)82-85. Alte elemente 

Tabelul 4. Anomalii ale electrocardiogramei sugestive pentru anumite diagnostice specifi ce
Modifi care Comentariu

Interval PR scurt/ preexcitaţie Preexcitaţia este un element comun al bolilor de stocaj (Pompe, PRKAG2 şi Danon) şi al bolilor mitocondriale (MELAS, MERFF). Un interval PR 
scurt în absenţa preexcitaţiei este întâlnit în boala Anderson- Fabry.

Bloc atrioventricular Întârzierea conducerii atrioventriculare este comună în bolile mitocondriale, unele boli de stocaj (boala Anderson- Fabry), amiloidoză, 
desminopatii şi la pacienţii cu mutaţii ale genei PRKAG2.

HVS marcată (indice Sokolow ≥50) Voltaj crescut se intalneşte tipic în bolile de stocaj, cum sunt bolile Pompe şi Danon, dar poate fi  cauzat şi doar de prezenţa preexcitaţiei.
Voltaj QRS scăzut (sau voltaj normal, în ciuda hipertrofi ei 
ventriculare stângi)

Voltaj scăzut al complexului QRS este rar la pacienţii cu CMH în absenţa efuziunii pericardice, obezităţii şi bolilor pulmonare (fi ind limitat la 
pacienţii afl aţi în stadiile fi nale ale bolii), dar se întâlneşte în până la 50% din pacienţii cu amiloidoză AL şi în până la 20% din pacienţii cu 
amiloidoză TTR. Diagnosticul diferenţial între CMH şi amiloidoza cardiacă este facilitat de măsurarea raportului dintre amplitudinea comple-
xului QRS şi grosimea peretelui ventriculului stâng.

Deviaţie axială dreaptă extremă („Nord- Vest“) Întâlnită la pacienţii cu sindrom Noonan, care au hipertrofi e bazală severă, cu extindere în tractul de ejecţie al ventriculului drept.
Inversia undei T cu amplitudine mare (>10 mm) Inversia undei T cu amplitudine mare (>10 mm) în derivaţiile precordiale şi/sau infero-laterale sugerează afectarea apexului ventriculului 

stâng.
Anomalii ale undei Q (durata >40 ms şi/sau >25% din 
amplitudinea undei R şi/sau >3 mm în cel puţin două derivaţii 
concordante, cu excepţia aVR)

Anomalii ale undei Q în derivaţiile infero-laterale, cu undă T pozitivă sunt asociate cu o distribuţie asimetrică a HVS. Unda Q >40 ms se 
asociază cu arii de fi broză miocardică.

Supradenivelare a segmentului ST în derivaţiile laterale Unii pacienţi cu hipertrofi e apicală sau distală dezvoltă mici anevrisme apicale, uneori associate cu cicatrici miocardice. Acestea pot fi  
detectate prin CMR, ventriculografi e sau ecocardiografi e cu substanţă de contrast, fi ind asociate uneori cu supradenivelări ale segmentului ST 
în derivaţiile laterale.
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transtoracică este slabă, ecocardiografi a transesofagia-
nă și tehnicile de imagistică radiomagnetică pot fi  luate 
în considerare.

Mișcarea sistolică anterioară a valvei mitrale deter-
mină aproape invariabil coaptare anormală și regurgi-
tare mitrală, care este în mod tipic mezo-telesistolică 
și cu jet orientat infero-lateral; măsurarea velocităţii și 
momentul de apariţie ale jetului de regurgitare mitrală 
ajută la diferenţierea de turbulenţa cauzată de LVOTO. 
Regugitarea mitrală cauzată de SAM este dinamică și 
variază în funcţie de severitatea LVOTO78,91,92.

Prezenţa unui jet de regurgitare mitrală central sau 
orientat anterior ar trebui să ridice suspiciunea unei 
cauze intrinseci legate de valva mitrală și să orienteze 
evaluarea ulterioară prin ecocardiografi e transesofagi-
ană.

5.4.3 Evaluarea obstrucţiei latente 
Identifi carea LVOTO este importantă pentru abor-

darea terapeutică și evaluarea riscului de moarte subită 
cardiacă (vezi secţiunea 9.5: Moartea subită cardiacă). 
Ecocardiografi a 2D și Doppler în timpul manevrei 
Valsalva în decubit dorsal și în poziţie semișezândă 
și apoi în ortostatisn dacă nu există niciun gradient, 
este recomandată tuturor pacienţilor (Figura 3)78,93. 

morfologice care contribuie la LVOTO includ anomali-
ile mușchilor papilari (hipertrofi e, deplasări anterioare 
sau mediale, inserţie directă pe valva mitrală anteri-
oară) și anomalii ale valvelor mitrale, ca elongări sau 
îngroșări78,86-90. Deși LVOTO dinamică este comună la 
pacienţii cu CMH, aceasta apare și în alte condţii, pre-
cum calcifi carea inelului mitral posterior, hipertensiu-
nea arterială, hipovolemia și stările de hipercontracti-
litate.

Convenţional, LVOTO este defi nită ca un gradient 
presional mai mare de 30 mmHg în tractul de ejecţie al 
ventriculului stâng în repaus sau în timpul manevrelor 
de provocare. Un gradient mai mare de 50 mmHg este 
considerat a fi  valoarea la care obstrucţia devine hemo-
dinamic semnifi cativă.

Când este identifi cat un gradient în cavitatea ventri-
culului stâng, este important să fi e excluse obstrucţii-
le nelegate de SAM, incluzând membrana subaortică, 
anomaliile valvelor mitrale și obstrucţia intracavitară, 
în special când se urmărește înlăturarea intervenţiona-
lă a obstrucţiei.

Ecocardiografi a bidimensională și ecocardiografi a 
Doppler sunt de obicei sufi ciente pentru a determina 
mecanismul și severitatea LVOTO, dar, când imaginea 

Figura 3. Algoritmul de diagnostic şi tratament al obstrucţiei în tractul de ejecţie al ventriculului stâng.
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Eco cardiografi a de stres este recomandată pacienţilor 
simp to matici, la care manevrele anterioare nu au deter-
minat apariţia unui gradient presional mai mare de 50 
mmHg. Ecocardiografi a de stres cu dobutamină nu 
este recomandată, nefi ind fi ziologică și putând fi  greu 
tolerată de către pacient. Într-un mod similar, utiliza-
rea nitraţilor nu reproduce fi del gradientele induse de 
exerciţiul fi zic și ar trebui rezervată pacienţilor care nu 
pot efectua proba de efort94. Există anumite dovezi care 
arată că mărimea gradientului presional este mai mare 
postprandial decât în timpul perioadelor à jeun și in-
stituirea tratamentului betablocant deseori reduce in-
cidenţa și severitatea obstrucţiei în tractul de ejecţie al 
ventricului stâng apărută în timpul exerciţiului fi zic95. 
Întrucât există puţine date care să compare protocoa-
lele ecocardiografi ei de stres, fi ecare laborator93,95-98 ar 
trebui să instituie și să valideze propriile protocoale.

Pentru pacienţii asimptomatici, manevrele de pro-
vocare în clinostatism sunt utile pentru stratifi carea 
riscului (vezi secţiunea 9.5: Moartea subită cardiacă), 

dar ecocardiografi a de stres în această situaţie ar trebui 
luată în considerare doar la pacienţii la care obstrucţia 
tractului de ejecţie al ventriculului stâng este relevantă 
pentru abordarea terapeutică.

Pentru pacienţii asimptomatici ecocardiografi a de 
efort poate fi  efectuată dacă prezenţa gradientului în 
tractul de ejecţie al ventricului stâng infl uenţează deci-
ziile privind stilul de viaţă și tratamentul medical. 

5.4.4 Dilatarea atriului stâng
Atriul stâng este deseori dilatat și dimensiunile aces-

tuia oferă informaţii preţioase cu privire la prognos-
ticul pacienţilor cu CMH72,73,99. Deși cele mai multe 
studii publicate au folosit diametrul antero-posterior 
al atriului stâng100, date similare au fost raportate și de 
studii care au utilizat volumul atriului stâng raportat 
la suprafaţa corporală101,102. Etiologia dilatării atriului 
stâng este multifactorială, dar cele mai frecvente cauze 
sunt regurgitarea mitrală indusă de SAM și presiunile 
crescute de umplere ventriculară stângă.

Tabelul 5. Elemente ecocardiografi ce care sugerează etiologii specifi ce ale CMH (modifi cat după Rapezzi și col.67)
Element Afecţiune specifi că de luat în considerare

Îngrosare a septului interatrial Amiloidoză
Îngroşare a valvelor AV Amiloidoză, boala Anderson- Fabry
Îngroşare a peretelui liber al VD Amiloidoză, miocardită, boala Anderson- Fabry, sindrom Noonan şi boli asociate
Efuziune pericardică uşoară spre moderată Amiloidoză, miocardită
Aspect de sticlă mată al miocardului ventricular în ecocardiografi a 2D Amiloidoză 
HVS concentrică Glicogenoze, boala Anderson- Fabry, mutaţii PRKAG2
HVS concetrică extremă ( îngroşare parietală >30 mm) Boala Danon, boala Pompe
Hipokinezie globală a VS (cu sau fără dilatare a VS) Boală mitocondrială, amiloidoza TTR, mutaţii PRKAG2, boala Danon, miocardită, CMH sarcomerică avansată, boala 

Anderson- Fabry
Obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului drept Sindromul Noonan şi afecţiunile asociate

Recomandări pentru efectuarea ecocardiografi ei transtoracice în evaluarea cardiomiopatiei hipertrofi ce
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Tuturor pacienţilor cu CMH le este recomandată de la evaluarea iniţială ecocardiografi a 2D şi Doppler, atât în repaus, cât şi în timpul manevrei Valsalva efectua-
te în decubit dorsal şi în poziţie semişezândă, urmate de efectuarea acesteia în ortostatism dacă nu apare niciun gradient presional

I B
72-74, 76, 78, 82, 
83, 99, 119-121

Este recomandată măsurarea prin ecocardiografi e 2D, secţiunea ax scurt, a grosimii parietale maxime în timpul diastolei  a tuturor segmentelor VS, de la bază 
la apex

I C 74- 80

O evaluare completă a funcţiei diastolice a VS este recomandată, incluzând evaluarea prin Doppler pulsat a fl uxului transmitral, velocităţile obţinute prin 
Doppler tisular la nivelul inelului mitral, velocităţile fl uxului în venele pulmonare, presiunea arterială sistolică în artera pulmonară şi măsurarea diametrului şi 
volumului AS.

I C 103- 105

La pacienţii simptomatici, cu un gradient presional maxim de repaus sau provocatd în tractul de ejecţie al VS <50 mmHg, este recomandată efectuarea eco-
cardiografi ei 2D şi Doppler în timpul exerciţiului fi zic, în decubit dorsal sau în poziţie semiaşezată, pentru a detecta LVOTO provocată sau regurgitarea mitrală 
indusă de exerciţiul fi zic. 

I B 84, 85, 93, 94

La pacienţii asimptomatici, cu un gradient presional de repaus sau provocatd în tractul de ejecţie al VS <50 mmHg, ecocardiografi a de stres 2D şi Doppler 
în ortostatism, decubit dorsal sau poziţie semiaşezată poate fi  luată în considerare când prezenţa gradientului în tractul de ejecţie VS este relevantă pentru 
calitatea vieţii şi pentru luarea deciziilor terapeutice 

IIb C 84, 85, 93, 94

La pacienţii cu imagini ecocardiografi ce nesatisfăcătoare şi cu hipertrofi e apicală a VS sau anevrism, ecocardiografi a transtoracică cu substanţă de contrast 
administrată intravenos ar trebui luată în considerare ca o alternativă la imagistică CMR

IIa C 81

Ecocardiografi a cu substanţă de contrast administrată intracoronarian este recomandată tututor pacienţilor care urmează a fi  supuşi ablaţiei septale cu alcool. I B 111-113
2D = bidimensional, AS- atriu stâng,  CMR = rezonanţă magnetică cardiacă, LVOTO = obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng, VS = ventricul stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
d Prin manevra Valsalva, ortostatism sau nitrat oral
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5.4.5 Evaluarea disfuncţiei diastolice
De cele mai multe ori, pacienţii cu CMH au disfunc-

ţie diastolică și cuantifi carea presiunilor de umplere ale 
ventriculului stâng ajută la evaluarea simptomelor și la 
stadializarea bolii. Parametrii ecocardiografi ei Doppler 
sunt mărimi sensibile ale disfuncţiei diastolice, dar sunt 
infl uentaţi de condiţiile de umplere, frecvenţa cardiacă 
și vârstă, neexistând un singur parametru ecocardio-
grafi c diagnostic pentru disfuncţia diastolică103. Prin 
urmare, o evaluare complexă a funcţiei diastolice, in-
clu zând evaluarea Doppler, velocităţile din venele pul-
monare, presiunea sistolică din artera pulmonară și di-
mensiunile atriului stâng, este recomandată ca evaluare 
de rutină a pacienţilor cu CMH103. Pacienţii cu un mo-
del restrictiv de umplere ventriculară stângă (un raport 
E/A >2, timpul de decelerare a undei E <150 ms) au un 
prognostic mai prost, în ciuda unei fracţii de ejecţie a 
ventriculului stâng păstrate104,105. Datele despre presiu-
nile de umplere ventriculară obţinute prin metode eco-
cardiografi ce și studii invazive sunt contradictorii106, 
însă unele studii arată corelaţii între un raport E/e' >12-
15 și presiunea telediastolică a ventriculului stâng cres-
cută, capacitatea de exerciţiu fi zic și prognostic107,108.

5.4.6 Funcţia sistolică
Funcţia contractilă radială (exprimată prin fracţia de 

ejecţie sau fracţia de scurtare) este în mod tipic norma-
lă sau crescută la pacienţii cu CMH109. Totuţi, fracţia 
de ejecţie oferă o evaluare inadecvată a funcţiei sisto-
lice a ventriculului stâng în prezenţa HVS. Velociăţile 
miocardice longitudinale și parametrii de deforma-
re (strainul și strainul radial), derivate din imagistica 
Doppler tisular sau tehnicile de speckle tracking, sunt 
de cele mai multe ori reduse, în ciuda unei fracţii de 
ejecţie păstrate și pot fi  anormale înaintea dezvoltării 
hipertrofi ei la rudele cu anomalii genetice. Deformarea 
miocardică longitudinală este tipic redusă la nivelul zo-
nelor cu hipertrofi e110.

5.4.7 Rolul ecocardiografi ei în diagnosticul 
diferenţial
Numeroase elemente ecocardiografi ce pot orienta 

diagnosticul67. Hipertrofi a concentrică este mai frec-
ventă în anomaliile metabolice și infi ltrative, iar hiper-
trofi a biventriculară și LVOTO sunt mai frecvente în 
cadrul sindromului Noonan. Indicii care sugerează boli 
de stocaj sau infi ltrative includ hiperecogenitatea sau 
granulaţia miocardului, efuziuni pericardice minore, 
îngroșarea septului interatrial, îngroșarea nodulară a 
valvei aortice și reducerea moderată a fracţiei de ejecţie 
a ventriculului stâng, cu model restrictiv. 

5.4.8 Ecocardiografi a de contrast
Hipertrofi a apicală poate fi  omisă din cauza artefac-

telor. Slaba vizualizare a peretelui lateral al ventricu-
lului stâng poate, de asemenea, să mascheze prezenţa 
hipertrofi ei. În aceste situaţii, utilizarea intravenoasă 
a substanţelor de contrast poate delimita endocardul 
ventricular81.

Tuturor pacienţilor cărora li se efectuează ablaţie 
sep tală cu alcool, le este recomandată ecocardiografi a 
cu substanţă de contrast administrată intracoronarian 
(vezi secţiunea 9.1.3.2. Ablaţia septală cu alcool)111-113.

5.4.9 Ecocardiografi a transesofagiană
Ecocardiografi a transesofagiană trebuie luată în con-

siderare la pacienţii cu fereastră transtoracică difi cilă, 
ca o alternativă a rezonanţei magnetice. Este cu precă-
dere utilă pacienţilor cu LVOTO dacă mecanismul nu 
este clar, pentru a evalua aparatul valvular mitral îna-
inte de o ablaţie septală și când mecanismul de apariţie 
al regurgitării mitrale severe este suspectat a fi  legat de 
ano malii intrinseci ale aparatului valvular mitral114-117. 
La pacienţii care urmează a fi  supuși unei miectomii 
sep  tale, ecocardiografi a transesofagiană perioperato-
rie ajută la ghidarea strategiei chirurgicale și la iden-
tifi   carea complicaţiilor intraoperatorii (defect septal 
inter  ventricular și regurgitare aortică), precum și la 
iden tifi carea LVOTO restante116-118. Rareori, ecocardio-

Recomandări pentru efectuarea ecocardiografi ei transesofagiene (ETE)
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

ETE perioperatorie este recomandată pacienţilor supuşi miectomiei septale, pentru a confi rma mecanismul LVOTO, pentru a ghida strategia chirurgicală, pentru a 
evalua complicaţiile postoperatorii şi pentru a identifi ca obstrucţia reziduală în tractul de ejecţie al VS

I C 114-118

ETE ar trebui luată în considerare la pacienţii cu LVOTO al cărei mecanism este neclar sau când este necesară evaluarea aparatului valvular mitral înainte de o 
ablaţie septală sau când se suspicionează o regurgitare mitrală produsă prin anomalii valvulare intrinseci

IIa C 114-117

ETE  cu substanţă de contrast administrată intracoronarian, la nivelul arterei septale incriminate, ar trebui luată în considerare pentru a ghida ablaţia septală cu 
alcool atunci când imaginea ecocardiografi că transtoracică este slabă şi nu oferă vizualizarea adecvată a substanţei de contrast la nivelul miocardului

IIa C 112

LVOTO = obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng; VS = ventricul stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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grafi a transesofagiană cu injectarea intracoronariană a 
sub staţnei de contrast în artera septală incriminată este 
ne cesară pentru a ghida ablaţia septală cu alcool, atunci 
când fereastra transtoracică nu este sufi cientă pentru a 
de limita miocardul ventricular. 

5.5 Imagistica prin rezonanță magnetică
Imagistica prin rezonanţă magnetică cardiacă 

(CMR) oferă câteva tehnici prin care se obţin informa-
ţii despre morfologia cardiacă, funcţia ventriculară și 
ca rac teristicile miocardului ventricular123. Evaluarea 
prin această tehnică a pacienţilor cu CMH diagnosti-
cată sau suspectată ar trebui făcută ţinând cont de reco-
mandările ESC (http://www.escardio.org/communiti-
es/EACVI) și ar trebui realizată și interpretată de echi-
pe cu experienţă în imagistica cardiacă și în evaluarea 
car diomiopatiilor.

5.5.1 Evaluarea morfologiei și funcţiei 
ventriculare
CMR ar trebui luată în considerare la pacienţii cu 

CMH de la evaluarea iniţială, dacă resursele o permit. 
La pacienţii cu fereastră ecocardiografi că bună, CMR 

oferă date similare despre morfologia și funcţia ventri-
culară124,125, fi ind utilă în diagnosticarea pacienţilor cu 
fereastră ecocardiografi că slabă sau când unele seg-
men te ventriculare sunt greu vizualizabile, ca peretele 
antero-lateral, apexul ventriculului stâng și ventriculul 
drept126,127. Ca în ecocardiografi a 2D, supraestimarea 
hipertrofi ei poate fi  prezentă în secţiunile oblice (cu 
precădere cea din regiunile apicale) sau prin includerea 
structurilor paraseptale, cum sunt banda moderatoare 
sau falsele cordaje. Imagistica prin rezonanţă magneti-
că este superioară ecocardiografi ei transtoracice124,128 în 
măsurarea masei ventriculare stângi, însă masa ventri-
culară stângă se corelează slab cu îngroșarea parietală 
maximă și poate fi  normală la pacienţii cu hipertrofi e 
asimetrică, mai ales când aceasta interesează mai puţin 
de două segmente ale ventriculului stâng124,128. Imagisti-
ca radiomagnetică este superioară ecocardiografi ei 2D 
în identifi carea hipertrofi ei antero-laterale și apicale, 
anevrismelor129 și trombilor130, și este mai sensibilă în 
detectarea semnelor subtile de boală, cum sunt criptele 
miocardice și anomaliile mușchilor papilari la pacienţii 
cu mutaţii ale genelor proteinelor sarcomerice131-133. 

Cartografi erea velocităţilor poate fi  utilizată pentru a 
identifi ca velocitatea maximă a sângelului în tractul de 
ejecţie al ventriculului stâng la pacienţii cu LVOTO, dar 
alinierea corectă este consumatoare de timp și supusă 
erorilor. De aceea, ecocardiografi a Doppler este meto-
da preferată de a cuantifi ca LVOTO. Similar, în timp ce 
velocităţile fl uxului mitral și în venele pulmonare obţi-

nute în timpul imagisticii radiomagnetice cu contrast 
oferă date reproductibile și corecte când sunt evaluate 
de experţi, ecocardiografi a este metoda de rutină de 
eva luare a funcţiei distolice în practica zilnică103.

În cazurile selectate, când imaginile ecocardiografi ce 
sunt suboptimale, imagistica radiomagnetică este utilă 
în evaluarea pacienţilor înaintea miectomiei septale, cu 
precădere la pacienţii cu obstrucţie la mai multe nive-
le (la nivelul tractului de ejecţie și medioventricular) și 
la pacienţii cu anomalii ale tractului de ejecţie al ven-
triculului drept. CMR poate, de asemnea, să cuantifi -
ce necroza indusă de ablaţia septală cu alcool, precum 
și localizarea cicatricii și regresia masei ventriculare 
stângi postprocedural134,135.

5.5.2 Fibroza miocardică
Utilizând proprietăţile magnetice intrinseci ale di-

feritelor ţesuturi și distribuţia substanţelor de contrast 
pe bază de gadoliniu, CMR poate fi  folosită pentru a 
detecta expansiunea interstiţiului miocardic indusă de 
fi broză. Captarea tardivă a gadoliniului (LGE) este pre-
zentă la 65% din pacienţi (cu limite între 33 și 84%), 
tipic cu o distribuţie neuniformă în zonele cu hipertro-
fi e și la nivelul pereţilor anterior și posterior ai ventri-
culului drept136. Captarea tardivă a gadoliniului (LGE) 
este neobișnuită în segmentele nehipertrofi ate, cu ex-
cepţia stadiilor avansate ale bolii136. LGE este asociată 
cu creșterea rigidităţii miocardice și cu remodelarea 
ventriculară avansată, iar extensia LGE este un marker 
al anomaliilor de deplasare a pereţilor ventriculari.

Aprecierea LGE înaintea tratamentului invaziv al 
LVOTO poate fi  utilă în alegerea celei mai bune abor-
dări terapeutice, prin identifi carea gradului de fi broză 
septală.

5.5.3 Captarea tardivă a gadoliniului și 
prognosticul
Relaţia dintre LGE și prognosticul pe termen lung a 

fost evaluată în șase studii138-143, patru dintre acestea fi -
ind incluse într-o metaanaliză (Web Tabelul 4)144. Toa-
te studiile publicate sunt limitate de selecţia și bazele 
de date, evaluarea incompletă a riscului, protocoale de 
scanare și cuantifi care a LGE diferite. Datele obţinute 
estimează o relaţie între LGE și mortalitatea cardio-
vasculară, insufi cienţa cardiacă și mortalitatea de orice 
cauză, dar sugerează o legatură scăzută cu moartea su-
bită cardiacă144. LGE este asociată cu prezenţa tahicar-
diei ventriculare nesusţinute la monitorizarea Holter 
ECG140-142.

Extinderea captării tardive a gadoliniului are oare-
care utilitate în prezicerea mortalităţii de cauză cardi-
ovasculară, dar datele actuale nu susţin utilizarea aces-
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tei metode pentru estimarea riscului de moarte subită 
cardiacă.

5.5.4 Diagnosticul diferenţial
Imagistica prin rezonanţă magnetică poate rareori să 

diferenţieze cauzele de CMH doar pe baza proprietăţi-
lor radiomagnetice, dar distribuţia și severitatea expan-
siunii spaţiului interstiţial pot, în anumite situaţii, să 
sugereze un diagnostic specifi c. Boala Anderson- Fabry 
se caracterizează printr-un semnal T1 redus și prezenţa 
LGE la nivelul peretelui postero-lateral145,146. În amiloi-
doza cardiacă, există deseori LGE globală, subendocar-
diacă sau segmentară. Absenţa fi brozei poate ajuta la 
diferenţierea CMH de cordul atleţilor, dar LGE poate fi  
absentă la pacienţii cu CMH, în special la tineri și la cei 
cu forme ușoare de boală. 

5.6 Imagistica nucleară și tomografi a 
computerizată 
Imagistica nucleară, incluzând tomografi a cu emisie 

de pozitroni (PET), a fost folosită pentru a măsura fl u-
xul sanguin și a detecta defi citul de perfuzie miocardi-
că la pacienţii cu CMH, dar rolul său în diagnosticul 
CMH este limitat152-155. Contribuţia clinică majoră a 
acestei tehnici imagistice este identifi carea amiloidozei 
cardiace TTR. Transtiretina este o proteină plasmatică 
tetramerică transportoare sintetizată de către fi cat și re-
prezintă proteina precursoare în amiloidoza senilă sis-
temică și amiloidoza TTR familială156,157. Câteva studii 
au sugerat că fi brilele TTR au afi nitate pentru 99mTC-

DPD (99m Technetium-acid 3,3-difosfono-1,2-propa-
nodicarboxilic), în timp ce nu există captare în cordul 
pacienţilor cu CMH cauzată de mutaţii ale genelor 
sarcomerice. De aceea, scintigrafi a osoasă (ideal cu 
99mTc-DPD) ar trebui luată în considerare la pacien-
ţii la care se suspicionează o amiloidoză TTR (vârsta> 
65 de ani, istoric de sindrom de tunel carpian bilateral, 
antecedente heredocolaterale negative pentru CMH și 
elemente ECG și imagistice sugestive pentru amiloido-
za cardiacă)156-158.

Rezoluţia înaltă a tomografi ei computerizate (CT) 
oferă delimitarea exactă a miocardului și defi nirea exac-
tă a grosimii peretelui ventricular, a volumului cavitar, 
a fracţiei de ejecţie și a masei ventriculului stâng, care 
se corelează bine cu imagistica radiomagnetică, ecocar-
diografi a și SPECT159. CT-ul cardiac permite vizualiza-
rea simultană a arterelor coronare și a valvelor cardiace 
și poate ajuta ghidarea cateterelor în timpul ablaţiilor 
aritmiilor supraventriculare159. Datele despre caracte-
risticile ţesutului miocardic obţinute în studii mici de 
tip cohortă sugerează că CT cu substanţă de contrast 
poate fi  utilă în detectarea fi brozei miocardice, studii 
viitoare fi ind necesare160,161. Tomografi a computerizată 
cardiacă ar trebui luată în considerare la pacienţii cu 
imagine ecocardiografi că nesatisfăcătoare și la pacienţii 
cu contraindicaţii pentru rezonanţă magnetică159.

5.7 Biopsia endomiocardică
Multe din formele genetice sau non- genetice de 

CMH au particularităţi histologice proprii, dar diag-

Recomandări pentru efectuarea scintigrafi ei nucleare
Recomnadări Clasăa Nivelb Ref.c

Scintigrafi a osoasă (în special cea cu 99mTc-DPD) ar trebui luată în considerare la pacienţii cu simptome, semne şi teste neinvazive sugestive pentru 
amiloidoza TTR.

IIa B 156- 158

CT cardiacă ar trebui luată în considerare la pacienţii cu imagine ecocardiografi că necorespunzătoare şi contraindicaţii pentru rezonanţă magnetică. IIa C 159
CT = tomografi a computerizată, 99mTc-DPD- 99m Technetium-acid 3,3-difosfono-1,2-propanodicarboxilic
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări privind rezonanța magentică cardiacă (CMR) în evaluarea cardiomiopatiei hipertrofi ce
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Este recomandat ca CMR să fi e efectuată şi interpretată de echipe experimentate în imagistica cardiacă şi în evaluarea bolilor miocardice. I C 148, 149
În absenţa contraindicaţiilor, CMR cu LGE este recomandată pacienţilor cu suspiciune de CMH care au ferestre ecocardiografi ce necorespunzătoare, pentru a 
confi rma diagnosticul.

I B 126, 127

În absenţa contraindicaţiilor, CMR cu LGE ar trebui luată în considerare pentru a stabili cu certitudine diagnosticul de CMH, pentru a evalua anatomia cardiacă, 
funcţia ventriculară şi prezenţa şi extinderea fi brozei miocardice.

IIa B
124, 126, 127, 130, 

136, 138-143
CMR cu LGE ar trebui luată în considerare la pacienţii cu suspiciune de hipertrofi e apicală sau anevrism. IIa C 127, 129
CMR cu LGE ar trebui luată în considerare la pacienţii cu suspiciune de amiloidoză cardiacă. IIa C 22, 147
CMR cu LGE poate fi  luată în considerare înaintea ablaţiei septale cu alcool sau înaintea miectomiei, pentru a evalua extensia şi distribuţia hipertrofi ei şi 
fi brozei miocardice.

IIb C 150, 151

LGE = captarea tardivă a gadoliniului
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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nosticul acestei patologii este clinic și se bazează pe 
teste neinvazive ca primă linie. Cum etiologia poate fi  
iden tifi cată prin examen clinic, studiul antecedentelor 
heredocolaterale, tehnici de imagistică neinvazive, pro-
be de laborator și analize genetice, biopsia endomiocar-
dică nu face parte din algoritmul clasic de diagnostic, 
dar poate fi  luată în considerare atunci când se suspi-
cionează infi ltrare miocardică sau boli de stocaj, după 
ce s-au epuizat celelalte modalităţi diagnostice (inclusiv 
biopsii ale altor ţesuturi mai accesibile)162,163.

5.8 Teste de laborator
Testele de laborator efectuate de rutineă ajută la 

identifi carea condiţiilor extracardiace responsabile de 
exacerbările disfuncţiei ventriculare (bolile tiroidei, 
insufi cienţa renală, diabetul zaharat) și disfuncţiile al-
tor organe ce însoţesc decompensările funcţiei cardi-
ace. Nivelele crescute ale peptidului natriuretic de tip 
B (BNP164, NT-proBNP165) și troponinei cardiace înalt 
sensibile (hs-cTnT) sunt asociate cu evenimentele car-
diovasculare, insufi cienţă cardiacă și moarte. În ciu-
da valorilor comparabile ale hipertrofi ei ventriculare 
stângi, valorile BNP sunt de 3-5 ori mai ridicate în rân-
dul pacienţilor cu amiloidoză cardiacă decât în rândul 
celor cu CMH de altă etiologie.

Testele de laborator de primă intenţie utilizate la co-
pii sunt aceleași ca în rândul adulţilor și ar trebui să 
includă hemoleucograma, glicemia, enzimele cardiace 

(creatin-kinaza, aspartat aminotransferaza, alanin ami-
notransferaza și lactat dehidrogenaza), funcţia renală 
si hepatică, pH-ul, ionograma sanguină și acidul uric. 
Urmând recomandările de specialitate, teste adiţionale 
sunt adeseori necesare, incluzând măsurarea lactatului, 
piruvatului, amonemia, corpii cetonici, acizii grași li-
beri, profi lul carnitinic, acizii organici urinari și ami-
noacizii.

6. TESTARE GENETICĂ ȘI SCREENING FAMILIAL
În majoritatea cazurilor, CMH este o afecţiune genetică 
autozomal-dominantă cu un risc de 50% de transmite-
re la urmași34. Unele cazuri sunt explicate prin mutaţii 
de novo, dar aparent cazurile sporadice apar datorită 
penetranţei incomplete la un părinte și mai puţin frec-
vent, transmiterii autozomal recesive. La pacienţii care 
îndeplinesc criteriile de diagnostic ale CMH, secven-
ţierea genelor proteinelor sarcomerului identifi că o 
afecţiune care provoacă mutaţie în până la 60% din ca-
zuri30,167. Probabilitatea de a găsi o mutaţie  este maximă 
la pacienţii cu afecţiuni familiale și minimă la pacienţii 
vârstnici și si la cei cu manifestări atipice.

6.1 Consilierea genetică a probanzilor
Sfatul genetic este recomandat tuturor pacienţ ilor, 

atunci când CMH nu poate fi  explicat numai printr-o 
cauză non-genetică169-173.

Tabelul 6. Teste de laborator recomandate pacienților cu CMH
Testul Comentariu 

Hemoglobina Anemia intensifi că angina pectorală şi dispneea şi trebuie exclusă ori de câte ori apare o decompensare a bolii
Funcţia renală Funcţia renală poate fi  afectată la pacienţii cu insufi cienţă cardiacă stângă

Scăderea ratei fi ltrării glomerulare şi proteinuria pot fi  prezente în amiloidoză, boala Anderson- Fabry şi boli mitocondriale
Transaminazele Pot fi  anormale la pacienţii cu boli mitocondriale, boală Danon şi defecte ale beta- oxidării
Creatinin- fosfokinaza Poate fi  crescută în boala Danon şi în boli mitocondriale
Galactozidaza A leucocitară sau plasmatică (la bărbaţii peste 
30 de ani)

Valori scăzute (sub 10% din valoarea normală) sau valori nedetectabile sunt întâlnite la bărbaţii cu boală Anderson- Fabrya
Valorile sunt de obicei în limite normale la femeile afectate de această boală, fi ind necesare teste genetice pentru diagnosticul pozitiv

Analiza lanţurilor uşoare de imunoglobulină, imunofi xarea serică 
şi urinară şi electroforeza proteinelor urinare

Ar trebui luate în considerare când se suspicionează o amiloidoză. Confi rmarea diagnosticului necesită deseori examen histopatologic

Glicemia à jeun Poate fi  crescută în unele boli ale ADN-ului mitocondrial
Poate fi  scăzută în unele boli ale acizilor graşi şi ale carnitinei

Peptidul natriuretic de tip B şi troponina T Nivele ridicate ale BNP, NTproBNP şi troponinei T sunt asociate cu un risc crescut de evenimente cardiovasculare, insufi cienţă cardiacă şi 
moarte

Teste ale funcţiei tiroidiene Trebuie efectuate de la început şi apoi la interval de şase luni pe perioada tratamentului cu amiodaronă
Lactatul plasmatic Crescut la unii pacienţi cu boli mitocondriale
BNP = peptid natriuretic cerebral; ADN = acid dezoxiribonucleic; GFR = rata filtrării glomerulare; NTproBNP = capătul amino- terminal al peptidului natriuretic cerebral.
a Pseudo-deficienţă poate fi observată  în unele variante genetice, precum D313Y.

Recomandări pentru efectuarea biopsiei endomiocardice
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Biopsia endomiocardică poate fi  luată în considerare când rezultatele altor explorări clinice sugerează infi ltrarea miocardică, infl amaţie sau boală de stocaj 
care nu pot fi  confi rmate prin alte mijloace

IIb C 162, 163

a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa(e) care susţine recomandările



Ghidul ESC 2014 pentru diagnosticul ºi
tratamentul cardiomiopatiei hipertrofice

Romanian Journal of Cardiology
Vol. 25, No. 2, 2015



6.3  Indicații pentru testarea genetică a 
probanzilor
Grupul de lucru confi rmă faptul că resursele limita-

te fac difi cilă implementarea testării genetice în unele 
sisteme de asistenţă medicală. Cu toate acestea, iden-
tifi carea mutaţiilor genetice responsabile facilitează di-
agnosticul precoce pre-simptomatic la membrii ai fa-
miliei, supravegherea clinică și sfaturi de reproducere. 

Din acest motiv, testarea genetică se recomandă la 
pacienţii care îndeplinesc criteriile de diagnostic pen-
tru HCM pentru a permite screeningul genetic în cas-
cadă al rudelor.

Absenţa unor date solide privind un genotip - feno-
tip specifi c asociat semnifi că faptul că impactul testă-
rii genetice asupra managementului clinic se limitează 
în mare parte la unele dintre cauzele genetice rare de 
CMH. Testarea genetică poate avea o valoare clinică 
limitată atunci când rudele de gradul I sunt indispo-
nibile sau nu doresc să ia în considerare screening-ul 
bolii. Testarea genetică la persoanele cu un diagnostic 
clinic echivoc (ex. sportivi și hipertensivi), ar trebui să 
fi e efectuată numai după evaluarea clinică și familială 
detaliată de echipe cu experienţă în diagnosticul și ma-
nagementul cardiomiopatiilor, întrucât  lipsa unei mu-
taţii sarcomerice  nu exclude CMH  familială și varian-
tele cu semnifi caţie  incertă sunt difi cil de interpretat168.

Analiza genetică a ţesutului post-mortem sau a  pro-
belor ADN poate fi  valoroasă în evaluarea rudelor su-
pravieţuitoare, dar trebuie să fi e interpretată prin pris-
ma examenului detaliat post-mortem al cordului  și în 
conformitate cu normele convenţionale pentru atribui-
rea patogenităţii variantelor genetice181,182.

6.4  Screening-ul genetic și molecular al rudelor
Cadrul legal privind informarea rudelor despre pre-

zenţa unei potenţiale patologii ereditare în familia lor 
variază considerabil în întreaga lume. În cele mai multe 
ţări, probandul (de obicei prima persoană din familie 
în curs de a fi  diagnosticată) și nu clinicianul, este cel 
care trebuie să informeze rudele și cel care le recrutează 
pentru screening în numele  sistemului de sănătate184. O 
scrisoare de informare este uneori acordată pacientului 
pentru a ajuta la acest proces184. Deoarece majoritatea 

Consilierea ar trebui să fi e efectuată de către personal 
medical instruit, care lucrează în cadrul unei echipe mul-
tidisciplinare, pentru a ajuta pacienţii să înţeleagă și să 
gestioneze implicaţiile  psihologice, sociale, profesiona-
le, etice și juridice ale unei boli genetice169-173. Consilierea
facilitează, de asemenea colectarea de informaţii de la 
alţi membrii ai familiei, inclusiv simptome cardiace si 
non-cardiace și rapoarte de autopsie care pot fi  utilizate 
pentru a construi un pedigree familial detaliat. Anali-
za pedigree-ului ajută la determinarea probabilităţii de 
afecţiune familială și a modului probabil de transmite-
re și oferă indicii privind etiologia67. Consecinţele unui 
test pozitiv pentru pacient și rudele lui ar trebui să fi e 
explicate, și ar trebui să fi e furnizate pacienţilor infor-
maţii privind grupurile de sprijin pentru pacienţi și alte 
surse de informare, inclusiv site-uri web aprobate.

6.2 Metode de screening genetic molecular la 
probanzi
Practica genetică convenţională utilizează analiza 

pedigree și evaluarea clinică pentru a viza testarea mo-
le culară diagnosticului cel mai probabil. În prezent, 
teh nologiile de screening înalt selectiv (HTS), capabile 
de analiza integrală a genomului, la costuri și precizie 
similare metodelor de secvenţiere convenţionale, oferă 
o abordare alternativă care nu permite analize “a priori” 
cu privire la etiologia bolii174-175. Cu toate acestea, scre-
ening-ul unui număr mare de gene constă în identifi ca-
rea mai multor variante genetice de bază non-sinonime 
rare sau cu semnifi caţie necunoscută175-177.

O abordare intermediară este analiza unui pre-panou 
defi nit de gene relaţionate cu CMH folosind HTS, dar be-
nefi ciul comparativ cu alte strategii rămâne să fi e stabilit19.
Indiferent de metoda de secvenţiere folosită, analiza 
genetică ar trebui să includă genele proteinelor sarco-
merice cel mai frecvent implicate (Figura 1; Tabel Web 
2). La pacienţii care au caracteristici sugestive unei boli 
genetice rare specifi ce (a se vedea secţiunea 5), ar trebui 
săse facă o investigare raţională a mutaţiilor altor gene. 
Analiza mutaţiilor trebuie să respecte principiile gene-
rale ale testelor genetice și testele diagnostice ar trebui 
să fi e efectuate de către laboratoare certifi cate folosind 
metode validate de analiză genetică și de raportare169-173.

Recomandări privind consilierea genetică
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Consilierea genetică este recomandată pentru toţi pacienţii cu CMH când boala lor nu poate fi  explicată numai prin cauze non-genetice, indiferent dacă vor fi  utilizate sau 
nu teste clinice sau genetice pentru screening- ul membrilor familiei.

I B 169-173

Consilierea genetică ar trebui să fi e realizată de personal califi cat antrenat pentru această sarcină specifi că, care lucrează în cadrul unei echipe multidisciplinare de 
specialişti.

IIa C 168-173

a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa(e) care susţine recomandările
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test genetic pozitiv. În cazul în care este solicitată de pă-
rinţi sau tutoreţe legal, evaluarea clinică poate preceda 
sau poate înlocui evaluarea genetică, când se consideră 
că această abordare este în interesul copilului.

6.4.2 Familii fără mutaţii genetice defi nite cauzale 
cunoscute
Rudele adulte de gradul întâi ar trebui să benefi cieze 

de screening clinic cu efectuarea de  ECG și ecocardio-
grafi e, când testarea genetică nu este realizată proban-
dului, sau atunci când analiza genetică nu reușește să 
identifi ce o mutaţie defi nită sau dezvăluie una sau mai 
multe variante genetice cu semnifi caţie necunoscută 
(Figura 4)168,185,187,188.

Important, fenomenul de penetranţă legată de vâr-
stă înseamnă că o evaluare clinică normală nu exclude 
posibilitatea de dezvoltare a bolii în viitor; prin urmare, 
rudele de gradul întâi ar trebui să benefi cieze de evaluare 
repetată168.

Frecvenţa de screening clinic în absenţa unui diag-
nostic genetic ar trebui să varieze în funcţie de vârsta de 
debut și severitatea  cardiomiopatiei din cadrul familiei 
(ex. apariţia de morţi subite multiple și precoce)  și par-
ticiparea activă la sporturi competitive. Pacienţii care 
au caracteristici clinice non-diagnostice solide în con-
cordanţă cu debutul precoce al bolii ar trebui eva luaţi 
iniţial la intervale de 6-12 luni și apoi mai rar, dacă nu 

rudelor nu au simptome la screening-ul clinic iniţial, 
este important ca acestora sa le fi e furnizate informaţii 
cu privire la consecinţele diagnosticului privind asigu-
rările de viaţă, pensii, ocupaţie, activităţi sportive, pre-
cum și eligibilitatea pentru  adopţie înainte de testare.

6.4.1 Familii cu mutaţii genetice defi nite cauzale 
cunoscute
Când o mutaţie genetică cauzală defi nită este identi-

fi cată la un pacient, rudele sale ar trebui să fi e în primul 
rând testate genetic, și apoi evaluate clinic în cazul în care 
se constată că sunt purtătorii aceleași mutaţii (Figura 4).

Modele de decizie economică au comparat rapor-
tul cost-efi cacitate al screening-ului molecular versus 
screening-ul clinic singur și au arătat că o combinaţie 
de teste genetice și clinice de screening identifi că mai 
multe persoane la risc de a dezvolta boala și permite 
ca un număr mai mare de persoane să fi e eliminate din 
urmărirea pe termen lung185,186. Din acest motiv, testa-
rea genetică în cascadă poate fi  efectuată la toate rudele 
când o mutaţie defi nită este identifi cată la predecesor. 
Când mutaţia este absentă, rudele nu ar trebui evaluate 
în continuare, dar sfătuite să solicite reevaluare în ca-
zul în care  dezvoltă simptome sau dacă noi date clinice  
relevante  apar în familie. O abordare diferită poate fi  
folosită la copii, care să ia în considerare problemele de 
consimţământ și implicaţiile pe termen lung ale unui 

Recomandări privind testarea genetică și clinică a rudelor adulte
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Screeningul genetic în cascadă, după consilierea pre-test, este recomandat rudelor adulte de gradul I ale pacienţilor cu o mutaţie genetică cauzală defi nită. I B 24,175,178-180
Evaluarea clinică, utilizând ECG şi ecocardiografi e şi urmărirea pe termen lung, este recomandată  rudelor de gradul I care au aceeaşi mutaţie genetică cauzală 
defi nită ca probandul.

I C 168

Rudele de gradul întâi care nu au aceeaşi  mutaţie defi nită  cauzatoare de boală ca si cea a probandului ar trebui să fi e excluse de la următoarele reevaluări, dar 
sfătuite să solicite reevaluare în cazul în care dezvoltă simptome sau când noi date clinice relevante apar în familie.

IIa B 34,185,186,189

Când nu este identifi cată o mutaţie certă  la probandd sau testarea genetică nu este efectuată, evaluarea clinică cu ECG şi ecocardiografi e ar trebui să fi e luate în 
considerare la rude adulte de gradul întâi şi repetate la fi ecare 2-5 ani (sau 6-12 luni dacă sunt prezente anomalii non-diagnostice).

IIa C 168,185,187,188

ECG = electrocardiograma
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
d Proband = de regulă, primul membru al familiei care este diagnosticat cu afecţiunea.

Recomandări privind testarea genetică a probanzilor
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Testarea genetică este recomandată la pacienţii care îndeplinesc criteriile de diagnostic pentru CMH, când ea permite cascada de
screening genetic a rudelor lor.

I B
24,175,
178-180

Se recomandă ca testarea genetică să se efectueze în laboratoarele de diagnostic certifi cate cu expertiză în interpretarea mutaţiilor legate de cardiomiopatie. I C 168,172,183
În prezenţa simptomelor şi semnelor de boală sugestive pentru
anumite cauze de CMH, testarea genetică este recomandată pentru a confi rma diagnosticul.

I
B

36-40, 43-46, 67

Testarea genetică la pacienţii cu diagnostic borderlined de CMH ar trebui să fi e efectuată numai după o evaluare detaliată de către echipele de specialitate. IIa C 168
Post-mortem, analiza genetică de ţesut stocat sau ADN ar trebui să fi e luat în considerare la pacienţii decedaţi cu CMH confi rmat histopatologic, pentru a permite 
screening-ul genetic cascadă al rudelor.

IIa C 181,182

AND = acid dezoxiribonucleic
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
d Borderline: grosimea peretelui ventricular stâng 12-13 mm la adulţi; hipertrofie ventriculară stânga în prezenţa hipertensiunii arteriale, antrenament sportiv,valvulopatie.



Ghidul ESC 2014 pentru diagnosticul ºi
tratamentul cardiomiopatiei hipertrofice

Romanian Journal of Cardiology
Vol. 25, No. 2, 2015



în conformitate cu standardele internaţionale pentru 
bună practică. Benefi ciile potenţiale ale screening-ului 
în copilărie includ reducerea incertitudinii și anxietăţii, 
sprijin psihologic, posibilitatea de a face planuri de via-
ţă realiste și orientate clinic, supraveghere. Prejudiciul 

există nici o progresie. Toate rudele care prezintă noi 
simptome cardiovasculare ar trebui reevaluate imediat.

6.5 Screening-ul clinic și genetic la copii
Testele clinice și genetice ale copiilor ar trebui să 

fi e ghidate de cele mai bune interese ale fi ecărui copil, 

Recomandări privind screening-ul genetic și clinic la copii
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Copiii pacienţilor cu o mutaţie genetică cauzală defi nită ar trebui să fi e luaţi în considerare pentru testare genetică predictivă - consiliere familială pre-test - atunci când 
sunt în vârstă de 10 ani sau mai mult şi acest lucru ar trebui să fi e efectuat în conformitate cu standardele internaţionale pentru testarea genetică la copii.

IIa C
168, 190, 

192
La rudele de gradul I ale copilului în vârsta de 10 ani sau mai mult, în care statusul genetic este necunoscut, evaluarea clinică prin ECG şi ecocardiografi e ar trebui să fi e 
luată în considerare la fi ecare 1-2 ani la vârsta cuprinsa între 10 şi 20 de ani, şi apoi la fi ecare 2-5 ani.

IIa C 168

La cererea părintelui (părinţilor) sau reprezentantului legal (reprezentanţilor legali), evaluarea clinică cu ECG şi ecocardiografi e poate preceda sau înlocui evaluarea 
genetică după consiliere de către medici cu experienţă si când este considerată a urmări cele mai bune interese ale copilului.

IIa C

Atunci când există un istoric familial de afecţiuni maligne în copilărie sau boală cu debut precoce sau când copiii au simptome cardiace sau sunt implicaţi în activităţi care 
implică efort fi zic deosebit, testarea clinică sau genetică înainte de vârsta de 10 ani a copiilor care sunt rude de gradul întâi, pot fi  luate în considerare.

IIb C 168

ECG = electrocardiogramă
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări privind urmărirea purtătorilor mutației fără fenotip specifi c
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

La purtătorii unei mutaţii defi nite care nu au nicio dovadă de expresie a bolii, activitatea sportivă poate fi  permisă după evaluarea  mutaţiei de bază, a tipului de activitate 
sportivă şi a rezultatelor evaluărilor cardiace regulate şi repetate.

IIb C 202

a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Figura 4. Schema logică de screening genetic şi clinic al probanzilor şi rudelor.
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transversale sugerează creșteri ale penetranţei legate de 
vârstă30,189,199-201, ceea ce înseamnă că o parte din purtă-
torii asimptomatici ai mutaţiei vor dezvolta cardiomi-
opatie ulterior. Astfel, evaluarea preventivă pe termen 
lung a purtătorilor sănătoși ai mutaţiei este recoman-
dată. Purtătorilor mutaţiei fără expresie a bolii pe ECG 
sau ecocardiografi e, care doresc să participe la sporturi 
competitive, ar trebui să le fi e oferite informaţii indivi-
duale de bază, ţinând cont de cadrul legal local, tipul 
mutaţiei și de tipul de activitate sportivă.

6.7 Testarea genetică preimplantare și prenatală
(A se vedea, de asemenea, secţiunea 11.4)
Diagnosticul genetic prenatal poate fi  realizat la în-

ceputul sarcinii utilizând biopsia de vilozităţi coria-
le sau amniocenteza, dar procedura nu este legală în 
unele ţări europene și este restricţionată la boli grave 
și incurabile în alte ţări. Având în vedere variabilitatea 
con si derabilă  în expresia fenotipică a CMH și istoria ei 
na turală adesea benignă, diagnosticul genetic prenatal 
a CMH va fi  rareori adecvat168,203. Opţiuni alternative 
ale diagnosticului prenatal  pot fi  discutate, cum ar fi  
adop tarea, inseminarea artifi cială folosind gameţi do-
naţi  și diagnosticul genetic preimplantare168.

Utilizarea ecocardiografi ei fetale pentru diagnosticul 
precoce al bolii nu este recomandată, deoarece proba-
bilitatea de expresie cardiacă la făt este extrem de scă-
zută, cu excepţia unor tulburări metabolice.

7. RECOMANDĂRI DE ÎNGRIJIRE
Cardiomiopatia hipertrofi ca este un termen “um-

brelă” care cuprinde un spectru divers și complex de 
tul burări genetice și dobândite. În consecinţă, diag-
nosticul și tratamentul pacienţilor cu CMH necesită 
o serie de abilităţi și competenţe. În unele sisteme de 
să nătate, un model  “hub and spoke”- în care servicii 
spe cializate sunt concentrate într-un număr mic de fa-
cilităţi centrale, cu mai puţine aspecte de îngrijire de 
specialitate oferite de serviciile secţiei cardiologie - 
poate fi  cel mai efi cient mod de a oferi gama necesară 
de competenţe148,204. În alte sisteme, o abordare mai pu-
ţin centralizată poate fi  mai practică. Oricare ar fi  mo-

potenţial include ambiguitate ridicată în cazul în care 
un anumit fenotip nu poate fi  anticipat, modifi carea 
imaginii de sine, denaturarea percepţiei copilului de 
către părinţi și alţi adulţi responsabili asemenea profe-
sorilor, anxietate și vinovăţie și proiecte de asigurări de 
viaţă compromise.

Principiul de bază este că un test clinic sau genetic la 
un copil ar trebui să aibă un impact asupra managemen-
tului, stilului de viaţă și screening-ului clinic ulterior.

Date clinice prospective cu privire la copiii cu boli 
cauzate de mutaţii genetice ale  proteinelor sarcomeru-
lui sunt limitate, dar cele mai bune dovezi sugerează că 
evenimentele importante clinic la copii asimptomatici 
sunt rare înainte de pubertate189. Opinia consens a co-
misiei de elaborare  a acestui ghid este că screening-ul 
clinic și /sau genetic ar trebui să fi e luat în considerare 
de la vârsta de 10 ani. Testele clinice sau genetice la o 
vârstă mai tânără pot fi  adecvate în familiile cu afecţi-
uni cu debut precoce (ex. tulburări ale căii MAPK, tul-
burări moștenite de metabolism sau mai multe mutaţii 
sar comerice), atunci când există un istoric familial de 
afecţiuni maligne în copilărie și atunci când copiii au 
simptome cardiace sau sunt implicaţi în activitati fi zice 
deosebite.

6.6 Monitorizarea  purtătorilor mutației fără un 
fenotip specifi c
Studiile preliminare sugerează că nu există reacţii 

psihologice adverse majore asociate cu screening-ul 
ge netic și clinic pe termen lung la copiii și adulţii cu 
risc de dezvoltare a bolii, atunci când acestea sunt gesti-
onate în centre specializate189. Există foarte puţine date 
privind istoria naturală a persoanelor purtătoare a unor 
mutaţii cauzatoare de boală fără un fenotip specifi c, dar 
studiile recente sugerează o evoluţie clinică benignă 
pentru majoritatea purtătoriilor de mutaţie asimpto-
matici. Semnifi caţia clinică a anomaliilor morfologice 
și funcţionale ușoare este incertă, dar probabil minoră 
în cele mai multe cazuri194-196. Moartea subită cardiacă 
este rară în absenţa hipertrofi ei cardiace si este limitată 
în cea mai mare parte la raportări izolate ale pacienţilor 
cu mutaţii ale  genelor troponinei T27,28,197,198. Studiile 

Recomandări cu privire la efectuarea  îngrijirii
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Se recomandă ca persoanele care au un diagnostic incert, simptome severe sau risc crescut de complicaţii legate de boală, să fi e adresate unor echipe specializate pentru 
investigare şi management ulterior.

I C 148,149

Indiferent de statusul simptomatic, supravegherea clinică periodică a pacienţilor şi după caz, a rudelor de gradul întâi este recomandată. I C 168
În toate cazurile de CMH, medicii ar trebui să ia în considerare evaluarea pacienţilor în centre cu echipe multidisciplinare, cu expertiză în diagnosticul, genetica, stratifi ca-
rea riscului şi managementul bolilor miocardului.

IIa C 148,149

a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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8.1 Durerea toracică
Mulţi pacienţi acuză dureri toracice în repaus sau 

la efort. De asemenea,  durerea poate fi  precipitată de 
mese mari sau alcool205,207. Cauzele de durere toracică 
includ ischemia miocardică datorată disfuncţiei micro-
vasculare, creșterea stressului parietal al VS și LVOTO. 
Anomaliile coronariene congenitale, inclusiv punţile 
miocardice la nivelul arterei descendente anterioare 
sau boala coronariană aterosclerotică, pot fi , de aseme-
nea, responsabile208. Comprimarea sistolică a vaselor 
epicardice și intramurale este foarte frecventă, dar nu 
are, de obicei, importanţă clinică209-211.

Anomaliile ECG staţionare și o prevalenţă ridicată a 
anomaliilor de perfuzie la imagistica nucleară și CMR 
arată că aceste tehnici sunt de utilizare limitată în dife-
renţierea bolii coronariene obstructive de alte cauze de 
durere toracică și în determinarea probabilitate pre-test 
de boală coronariană la pacienţii cu CMH212-217. Pacien-
ţii cu angina de efort tipică ar trebui să fi e luaţi în con-
siderare pentru angiografi e coronariană sau angio-CT 
de artere coronare pe baza simptomelor, vârstei, sexului 
și factorilor de risc aterosclerotic, conform Ghidurilor 
ESC existente159,218.

Angiografi a coronariană este recomandată la supra-
vieţuitorii adulţi ai stopului cardiac, la pacienţii cu arit-
mie ventriculară susţinută și la pacienţii simptomatici 
cu proceduri de revascularizare coronariana preceden-
tă219. Coronarografi a invazivă sau CT ar trebui să fi e 
considerate înainte de terapia de ablaţie septală  la toţi 
pacienţii în vârstă de 40 ani sau mai mult, indiferent de 
prezenţa anginei tipice.

8.2 Insufi ciența cardiacă
Simptomele de insufi cienţă cardiacă cronică sunt 

frecvente, dar profi lul clinic de insufi cienţă cardiacă 
avansată variază între pacienţi. În unele cazuri, insu-
fi  cienţa cardiacă este asociată cu disfuncţie diastolică 
cu conservarea FE și dimensiuni mici ale VS; în altele, 
simptomele sunt cauzate de disfuncţia sistolică a ven-

delul utilizat, toţi pacienţii și familiile lor ar trebui să 
fi e gestionaţi în conformitate cu aceleași standarde in-
ternaţionale convenite. 

Deși nu este de competenţa acestui grup de lucru 
de a descrie în detaliu sistemele de îngrijire pentru pa-
cienţii cu CMH, aderarea la un standard de îngrijire 
este esenţială dacă recomandările acestor ghiduri vor fi  
puse în aplicare în mod efi cient.

7.1 Educație și formare
O dată cu avansarea cunoștinţelor și o mai mare 

sensibilizare a opiniei publice la afecţiunile cardiace 
genetice, cererea de servicii de specialitate în cardio-
miopatie va crește. Societăţile naţionale și furnizorii de 
servicii medicale ar trebui să se asigure că există o for-
ţă de muncă cu abilităţile necesare pentru a îndeplini 
această nevoie, și să ofere resurse educaţionale sufi cien-
te pentru a îmbunătăţi și a menţine competenţele pen-
tru toate grupurile profesionale implicate în îngrijirea 
pacienţilor cu CMH. Societăţile naţionale și internaţio-
nale ar trebui să dezvolte, de asemenea, registre și reţele 
de îngrijire pentru pacienţii cu cardiomiopatie.

8. EVALUAREA SIMPTOMELOR
Majoritatea persoanelor cu CMH sunt asimptomati-
ce și au o durată de viaţă normală, dar unele dezvoltă 
simptome, adesea după mulţi ani de la apariţia sem-
nelor ECG sau ecocardiografi ce de HVS. La sugari, 
simp tomele și semnele de insufi cienţă cardiacă includ 
tahipnee, hrănire precară, transpiraţii excesive și defi cit 
de creștere. Copii mai mari, adolescenţii și adulţii acuză 
oboseală și dispnee, precum și dureri toracice, pal  pitaţii 
și sincopă. Ecocardiografi a 2D și Doppler pe  riodică și 
monitorizarea ECG ambulatorie sunt de obicei sufi -
ciente pentru a determina cauza cea mai proba bilă a 
simptomelor. Evaluarea LVOTO prezentată în secţiu-
nea 5.4 ar trebui să fi e parte a evaluării de rutină a tutu-
ror pacienţilor simptomatici.

Recomandări privind angiografi a coronariană
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Angiografi a coronariană invazivă este recomandată supravieţuitorilor adulţi ai unui stop cardiac, la pacienţii cu tahiaritmii ventriculare susţinute şi la pacienţii cu angină 
pectorala stabilă severă (CCS>3).

I C 219

Angiocoronarografi a sau angiografi a coronariană CT ar trebui să fi e luate în considerare la pacienţii cu durere toracică tipică de efort (CCS clasa <3), care au  probabilitate 
pre-test intermediară de boală coronariană aterosclerotică, pe baza vârstei, sexului şi factorilor de risc pentru ateroscleroză, sau au revascularizare coronariană în 
antecedente.

IIa C 158,218

La toţi pacienţii în vârstă de 40 ani sau mai mult, angiocoronarografi a sau angio-CT coronarian trebuie luate în considerare înainte de terapie de ablaţie septală, indiferent 
de prezenţa durerilor toracice tipice de efort.

IIa C 220,221

CT = computer tomografie, CCS = Societatea Cardiovasculară Canadiană
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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8.2.1 Studii hemodinamice invazive
Imagistica cardiacă non-invazivă a înlocuit în mare 

măsură cateterismul cardiac în evaluarea de rutină a 
funcţiei cardiace. Măsurători invazive ale presiunilor 
intracardiace pot fi  adecvate atunci când imagistica 
cardiacă non-invazivă este insufi cientă pentru a evalua 
severitatea LVOTO și atunci când se planifi că o terapie 
invazivă (ex. tratamentul afecţiunii cardiace) și trans-
plantul cardiac227.

8.2.2  Testul de efort cardiopulmonar
Când se realizează în laboratoare cu experienţă, tes-

tul de efort cardiopulmonar, cu măsurarea simultană 
a gazelor respiratorii, oferă informaţii obiective despre 
severitatea limitării funcţionale și mecanismele sale. 
Acesta poate fi  de ajutor în diferenţierea CMH de hi-
per trofi a ventriculară fi ziologică la sportivi și poate 
furniza indicii de diagnostic, cum ar fi  o reducere dis-
proporţionată în consumul de oxigen de vârf și prag 
anaerob scăzut la pacienţii cu tulburări metaboli-
ce231,232. Când facilităţile sunt disponibile, testul de efort 
car diopulmonar, cu măsurarea simultană de gaze res-
piratorii, trebuie luat în considerare la evaluarea clinică 
iniţială, atunci când pacienţii raportează o modifi care 
a simptomelor, și când se dorește  reducerea invazivă 
a gradientului în tractul de ejecţie al VS233-235. Testul de 
efort cardiopulmonar este recomandat la toţi pacienţii 
candidaţi pentru transplantul cardiac227.

Când testul de efort cardiopulmonar nu este dispo-
nibil, banda de alergare convenţională sau bicicleta 
ergometrică, cu electrocardiografi e simultană, pot fi  

triculului stâng sau LVOTO (cu sau fără insu fi  cienţă 
mitrală)222. Fibrilaţia atrială poate complica oricare 
dintre aceste cazuri și poate exacerba simptomele223. 
Recunoașterea fi ziopatologiei heterogene de insufi ci-
enţă cardiacă în CMH este importantă, deoarece infl u-
enţează managementul.

La majoritatea pacienţilor, există un proces înde-
lungat de remodelare cardiacă progresivă, caracterizat 
prin fi broză miocardică și subţierea peretelui222,224,225. În 
primele etape ale acestui proces, pacienţii sunt adesea 
asimptomatici, iar indicii convenţionali non-invazivi 
de performanţă cardiacă sunt în limite normale. Pe mă-
sură ce boala progresează, există un declin al funcţiei 
diastolice și sistolice a VS, asociat cu dilatare VS ușoară 
până la moderată, scăderea grosimii VS și o scădere a 
FE VS (uneori denumit “burnt-out”sau fază de dilatare 
hipokinetică) sau disfuncţie diastolică VS severă, asoci-
ată cu dilatarea atrială marcată cu dilatarea ușoară sau 
fară dilatarea VS (fenotipul “restrictiv”)222. Regurgita-
rea mitrală și tricuspidiană și hipertensiunea pulmo-
nară moderată până la severă sunt adesea prezente în 
aceste stadii avansate226.

Prezentarea cu insufi cienţă cardiacă acută este mai 
puţin frecventă, dar aceasta poate fi  precipitată de arit-
mii [FIA, tahicardie supraventriculară (TSV) sau tahi-
cardie ventriculară susţinută (TV)], regurgitare mi trală 
acută (ex. ruptură de cordaj sau endocardita in fec-
ţioasă), ischemia miocardică și infarctul miocardic și 
comorbidităţi (ex. anemie sau hipertiroidism).

Recomandări privind testul de efort cardiopulmonar
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Testul de efort cardiopulmonar, cu măsurarea simultană a gazelor respiratorii, se recomandă la pacienţii sever simptomatici cu disfuncţie sistolică şi / sau diastolică VS în 
curs de evaluare pentru transplant cardiac sau suport mecanic.

I B 233,238

Indiferent de simptome, testul de efort cardiopulmonar cu măsurarea simultană a gazelor respiratorii (sau testul de efort standard la covor rulant sau bicicletă ergometri-
că când acesta este indisponibil) ar trebui să fi e considerat pentru a evalua severitatea şi mecanismul intoleranţei la efort şi răspunsul tensiunii arteriale sistolice la efort.

IIa B
233,235-

237
Testul de efort cardiopulmonar, cu măsurarea simultană a gazelor respiratorii (sau testul de efort standard la covor rulant sau bicicletă ergometrică când acesta este 
indisponibil), trebuie luat în considerare la pacienţii simptomatici în curs de efectuare a ablaţiei septale cu alcool şi miectomiei septale pentru a determina gradul de 
severitate al limitării efortului.

IIa C 233-235

VS = ventricul stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări privind studiile hemodinamice invazive
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Cateterismul cardiac - pentru a evalua funcţia cardiacă dreaptă şi stângă şi rezistenţa arterială pulmonară se recomandă la pacienţii candidaţi la transplant cardiac sau 
suport circulator mecanic.

I B 227-229

La pacienţii simptomatici cu imagistică cardiacă non-invazivă neconcludentă, cateterismul cardiac stâng şi drept poate fi  considerat, pentru a evalua severitatea LVOTO şi a 
măsura presiunile de umplere ale VS.

IIb C 230

LVOTO = obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng, VS = ventricul stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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fi  adecvat la pacienţii cu alte caracteristici care indică 
un risc ridicat de moarte subită, chiar dacă mecanismul 
sincopei este nedeterminat la sfârșitul evaluării complete. 
Faptul că sincopa poate fi  cauzată de alte mecanisme în 
afara aritmiilor ventriculare înseamnă că pacienţii pot 
rămâne cu risc de sincopă recurentă după implantarea 
ICD.

Pacienţii cu sincopă trebuie să efectueze ECG cu 
12 derivaţii standard, test de efort în poziţie vertica-
lă și monitorizare ECG ambulatori/48 h și, dacă sunt 
identifi cate bradiaritmii, acestea ar trebui să fi e tratate 
în conformitate cu Ghidurile ESC actuale de stimulare 
cardiacă249. Ecocardiografi a trebuie luată în conside-
rare, în special la pacienţii cu sincopă posturală sau la 
efort, pentru a detecta LVOTO provocată85.

Pentru pacienţii cu episoade recurente de sincope 
inexplicabile, care sunt la risc scăzut de MSC, un loop 
recorder implantabil (ILR) trebuie luat în considera-
re249,250. Există puţine date privind testul mesei înclinate 
la pacienţii cu CMH, dar o rată mare de teste pozitive 
la pacienţii fără antecedente de sincopă sugerează că 
nu este util de rutină, cu excepţia cazului în care există 
alte caracteristici pentru a sugera un mecanism auto-
nom243,251,252.

8.4 Palpitațiile
Mulţi pacienţi se plâng de palpitaţii165,246, cauzate de 

contracţii cardiace simptomatice și ectopie ventricu-
lară. Un episod susţinut de palpitaţii care durează mai 
mult de câteva minute este adesea cauzat de aritmie 
supraventriculară. La pacienţii cu palpitaţii frecvente, 
monitorizarea ECG ambulatorie 48 h ar trebui să fi e 
efectuată250,253. În cazul în care nu este identifi cată o ca-
uză, un ILR poate fi  considerat250.

fo losite ca o alternativă. Indiferent de metoda de tes-
tare la efort, măsurarea tensiunii arteriale în timpul 
exer ciţiului este recomandată, folosind un tensiome-
tru standard pentru a determina modifi carea tensiunii 
arte riale sistolice, pentru a furniza informaţii privind 
prog nosticul (vezi 9.5: moartea subită cardiacă)236,237.

8.3 Sincopa
Cauzele sincopei în CMH includ hipovolemie, bloc 

atrioventricular total239, disfuncţie de nod sinusal239, 
tahicardia ventriculară susţinută, LVOTO240 și refl exe 
vasculare anormale237,241,242. Ocazional aritmiile atria-
le cu răspuns ventricular rapid pot precipita sincopa, 
în special la persoanele cu funcţie atrială conservată 
și presiuni de umplere mari223. Pot fi  mai multe cauze 
de sincopă la pacienţii cu CMH, inclusiv comorbidităţi 
cum ar fi  epilepsia și diabetul243.

Sincopa după ortostatismul prelungit într-un mediu 
cald, sau în timpul statusului de absorbţie postprandi-
ală, este sugestiv de  sincopă mediată neural (refl ex), în 
special atunci când este asociată cu greaţă și vărsături. 
Sincopa în timpul efortului, sau imediat după palpitaţii 
sau dureri toracice, sugerează un mecanism cardiac243. 
Obstrucţia provocată 85 ar trebui exclusă atunci când 
pacienţii prezintă sincope recurente la efort în circum-
stanţe similare - de exemplu, atunci când urcă rapid 
scările. Aritmiile ventriculare sunt o cauză rară de sin-
copă, și ar trebui să fi e suspectate după un episod ne-
așteptat, mai ales atunci când aceasta are loc în repaus 
sau la efort minim. 

Deoarece sincopa non – vasovagală inexplicabilă este 
un factor de risc pentru moartea subită cardiacă99,244-248 
în special atunci când apare la pacienţii tineri, la o scur-
tă perioadă de la prima evaluare99, tratamentul cu un 
defi brilator cardiac implantabil profi lactic (ICD) poate 

Recomandări privind investigarea sincopei
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

ECG 12 derivaţii, testul de efort în poziţie verticală, ecocardiografi a 2D şi Doppler de repaus şi de efort, monitorizarea ECG 48 h ambulatorie sunt recomandate la pacienţii 
cu sincopă inexplicabilă, pentru a identifi ca cauza simptomelor.

I C 243

Un ILR ar trebui să fi e luat în considerare  la pacienţii cu episoade recurente de sincopă inexplicabilă, care sunt la risc scăzut de MSC. IIa C 243,250
2D = bidimensional, ECG = electrocardiograma, ILR = loop - recorder implantabil, MSC = moarte subită cardiacă.
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări privind palpitațiile
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Pentru pacienţii cu palpitaţii frecvente sau susţinute, monitorizarea ECG ambulatorie 48h este recomandată, pentru a identifi ca cauza probabilă. I C 250,253
Un ILR poate fi  luat în considerare pentru pacienţii cu palpitaţii frecvente, în care nici o cauză nu este identifi cată la monitorizarea ECG prelungită. IIb C 250
ECG = electrocardiograma, ILR = loop-recorder implantabil
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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la terapia medicală pot fi  candidaţi pentru transplant 
cardiac.

9.1 Obstrucția în tractul de ejecție a ventriculului 
stâng (LVOTO)
Prin convenţie, LVOTO este defi nit ca un gradient 

Doppler maxim instantaneu în tractul de ejecţie al VS 
≥30 mmHg, dar pragul de tratament invaziv este de obi-
cei considerat a fi  ≥50 mmHg.

Majoritatea pacienţilor cu un gradient maxim de re-
paus sau provocat în tractul de ejecţie al VS <50 mmHg 
ar trebui să fi e gestionate în conformitate cu recoman-
dările pentru CMH non-obstructiv, dar într-un număr 
foarte mic de cazuri selectate cu gradient în  tractul de 
ejecţie al VS între 30 și 50 mmHg și nici o altă cauză 
evidentă a simptomelor, reducerea invazivă a gradien-
tului poate fi  luată în considerare, recunoscând că date-
le referitoare la acest grup lipsesc.

9.1.1 Măsuri generale
Toţi pacienţii cu LVOTO trebuie să evite deshidrata-

rea și consumul excesiv de alcool, iar pierderea în gre-
utate ar trebui să fi e încurajată. Vasodilatatoarele arte-
riale și venoase, inclusiv nitraţii și inhibitorii fosfodies-
terazei de tip 5, pot exacerba LVOTO și ar trebui evitaţi 
dacă este posibil (a se vedea, de asemenea, gestionarea 
hipertensiunii arteriale, punctul 12.2)258. Fibrilaţia atri-
ală nou diagnosticată sau insufi cient controlată poate 
exacerba simptomele cauzate de LVOTO și ar trebui să 
fi e gestionată prin conversia imediată la ritm sinusal 
sau controlul frecvenţei ventriculare223. Digoxinul ar 
trebui evitat la pacienţii cu LVOTO din cauza efectelor 
inotrop pozitive259.

8.5 Rolul testării electrofi ziologice
Utilizarea de rutină de studii electrofi ziologice (EPS), 

la pacienţii cu sincopă și simptome sugestive de aritmie 
nu se recomandă. EPS este indicat la pacienţii cu tahi-
cardie supraventriculară persistentă sau recurentă (fl ut-
ter atrial, tahicardie atrială, tahicardie atrioventriculară 
prin reintrare nodală, tahicardii mediate prin fascicule 
accesorii atrioventriculare) și la pacienţii care au dovezi 
sugestive de boala sinoatrială sau bloc atrioventricular 
de la alte teste non-invazive249,254. Studiile electrofi zio-
logice sunt de asemenea indicate atunci când pacienţii 
au pre-excitaţie ventriculară, pentru identifi carea și tra-
tarea unui substrat ce poate fi  ablat255. EPS invazive pot 
fi  luate în considerare la pacienţii selectaţi cu tahicar-
dii ventriculare simptomatice, monomorfe, susţinute 
(>30s), pentru  identifi carea și tratarea unui substrat al 
aritmiei ce poate fi  ablat256,257.

9. MANAGEMENTUL SIMPTOMELOR ȘI 
COMPLICAȚIILOR
În absenţa studiilor mari randomizate2, tratametul far-
macologic este administrat pe o bază empirică pentru 
a îmbunătăţi capacitatea funcţională, a reduce simpto-
mele și pentru a preveni progresia bolii. La paci enţii 
simptomatici cu LVOTO, scopul este de a îmbu nă tăţi 
simptomele prin utilizarea de medicamente, chirurgie, 
ablaţie cu alcool sau stimulare cardiacă. Terapia pacien-
ţilor simptomatici fără LVOTO se concentrează pe ma-
nagementul aritmiei, reducerea presiunilor de umplere 
ale VS, precum și tratamentul anginei. Pacienţii cu dis-
funcţie sistolică și diastolică progresivă a VS, refractară  

Recomandări privind testarea electrofi ziologică
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c
Studiul electrofi ziologic invaziv se recomandă la pacienţii cu tahicardie  supraventriculară persistentă sau recurentă (fl utter atrial, tahicardie atrială, tahicardie atrioventri-
culară prin reintrare nodală, tahicardii mediate prin fascicule accesorii atrioventriculare documentate) şi la pacienţii cu pre-excitaţie ventriculară, în vederea identifi cării şi 
tratării unui substrat prin abalţie.

I C
249,254, 

255

Studiul electrofi ziologic invaziv poate fi  luat în considerare la pacienţii selectaţi cu tahicardii ventriculare simptomatice, monomorfe, susţinute (>30s), pentru  identifi carea 
şi tratarea unui substrat al aritmiei.

IIb C 256,257

Studiu electrofi ziologic invaziv cu stimulare ventriculară programată nu este recomandat pentru stratifi carea riscului de moarte subită cardiacă. III C
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări privind tratamentul obstrucției în tractul de ejecție al ventriculului stâng: măsuri generale
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Vasodilatatoarele arteriale şi venoase, inclusiv nitraţi şi
inhibitori ai  fosfodiesterazei, trebuie evitate dacă este posibil, la pacienţii cu LVOTO în repaus sau provocat.

IIa C 258,260

Conversia la ritm sinusal sau controlul adecvat al frecvenţei ventriculare  ar trebui să fi e considerate înainte de evaluarea terapiilor invazive la pacienţii cu fi brilaţie 
atrială nou diagnosticată sau insufi cient controlată.

IIa C 261,262

Digoxinul nu este recomandat la pacienţii cu LVOTO în repaus sau provocat. III C 259
LVOTO = obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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9.1.2 Terapia medicamentoasă
Prin consens, pacienţii cu LVOTO simptomatici sunt 

trataţi iniţial cu ß-blocante non-vasodilatatoare ti trate 
până  la doza maximă tolerată, dar sunt foarte puţine 
studii care compară ß-blocantele individual. Studiile 
mici și mai ales cele retrospective sugerează că propra-
nolol oral poate aboli sau reduce LVOTO de repaus și 
provocat și poate să ofere benefi cii simptomatice263-265. 
Un studiu a arătat îmbunătăţirea toleranţei la efort și 
suprimarea aritmiilor supraventriculare și ventriculare 
la pacienţii trataţi cu sotalol266.

În cazul în care ß-blocantele sunt inefi ciente, disopi-
ramida (atunci când este disponibilă), crescută treptat 
până la o doză maximă tolerată (de obicei 400-600 mg/
zi), poate fi  adăugată267-268. Acest antiaritmic de clasa 
IA poate aboli gradientul bazal în tractul de ejecţie al 
VS și poate îmbunătăţi toleranţa la efort și capacitatea 
funcţională, fără efecte proaritmice sau risc crescut de 
moarte subită cardiacă267,268.

Efectele adverse anticolinergice care limitează creș-
terea dozei includ senzaţia de ochi și gură uscate, ezi-
tare sau retenţie urinară și constipaţie267,268. Intervalul 
QTc trebuie să fi e monitorizat în timpul titrării dozei 
și se recomandă reducerea dozei  în cazul în care depă-
șește 480 ms. Disopiramida trebuie evitată la pacienţii 
cu glaucom, la bărbaţii cu prostatism și la pacienţii care 
utilizează alte medicamente care prelungesc intervalul 
QT, cum ar fi  amiodarona și sotalol. Disopiramida poa-
te fi  utilizată în combinaţie cu verapamil268. Disopira-
mida trebuie utilizată cu prudenţă la pacienţii cu FIA 
sau predispuși la FIA, la care creșterea conducerii AV 
indusă de medicamente poate crește frecvenţa ventri-
culară.

Verapamilul (doza iniţială de 40 mg de trei ori pe 
zi până la maxim 480 mg pe zi) poate fi  utilizat atunci 
când ß-blocantele sunt contraindicate sau inefi ciente, 
dar este necesară monitorizarea atentă la pacienţii cu 
obstrucţie  severă (≥100 mmHg) sau presiune sistolică 
ridicată în artera pulmonară, deoarece poate provo-
ca edem pulmonar269. Pe termen scurt, administrarea 
orală poate crește capacitatea de efort, poate ameliora 
simptomele și poate crește sau normaliza umplerea di-
astolică a VS, fără alterarea funcţiei sistolice ventricu-
lare270-273. Rezultate similare au fost demonstrate pentru 
diltiazem (doza iniţială de 60 mg de trei ori pe zi până  
la maxim 360 mg zilnic)274 și acesta ar trebui să fi e luat 
în considerare la pacienţii care prezintă intoleranţă sau 
care au contraindicaţii pentru ß-blocante și verapamil. 
Nifedipina și alte antagoniste de calciu dihidropiridi-
nice nu sunt recomandate pentru tratamentul LVO-
TO275,276.

Doze mici de diuretice de ansă sau diuretice tiazidice 
pot fi  utilizate cu precauţie pentru ameliorarea dispneei 
asociate cu LVOTO, dar este important să se evite hi-
povolemia.

Beta-blocantele ar trebui să fi e luate în considerare la 
nou-născuţi și copii cu LVOTO, iar datele  limitate cu 
privire la verapamil sugerează că acesta poate fi  utilizat 
în condiţii de siguranţă și la copii272. Nu există date care 
să permită efectuarea unor recomandări specifi ce pen-
tru terapia cu disopiramida la copii. Terapia medicală 
poate fi  luată în considerare la adolescenţii și adulţii 
asimptomatici sau ușor simptomatici care au LVOTO 
în repaus sau provocat și dilatare atrială stângă.

Rareori, pacienţii cu LVOTO severă provocată pot 
prezenta hipotensiune și edem pulmonar care imită is-
chemia miocardică acută. Recunoașterea acestui aspect 
este important, deoarece utilizarea vasodilatatoarelor și 
medicamentelor inotrop pozitive în acest context poate 
pune viaţa în pericol. Tratamentul ar trebui să cuprindă 
ß-blocante și vasoconstrictoare (ex. fenilepinefrina, me-
taraminol si noradrenalina) administrate oral sau i.v..

9.1.3 Tratamentul  invaziv al obstrucţiei în tractul 
de ejecţie al ventriculului stâng
Nu există date care să susţină utilizarea unor proce-

duri invazive pentru a reduce  obstrucţia în tractul de 
ejecţie al VS la pacientii asimptomatici, indiferent de 
severitatea acesteia. 

Tratamentul invaziv pentru a reduce LVOTO ar tre-
bui să fi e luat în considerare la pacienţii cu un gradi-
ent LVOTO ≥50 mmHg, simptome moderate până la 
severe (Clasa Funcţională New York Heart Association 
(NYHA) III-IV) și / sau sincopă de efort recurentă în 
ciuda terapiei în doza maximă tolerată. În unele centre, 
tratamentul  invaziv este, de asemenea, luat în consi-
derare la pacienţii cu simptome ușoare (Clasa NYHA 
II) care au un gradient maxim în repaus sau provocat 
(exerciţiu fi zic  sau Valsalva)  ≥50 mmHg și regurgita-
re mitrală aferentă SAM moderată până la severă, FIA, 
sau dilatarea atrială stângă moderată până la severă, 
dar există puţine date care susţin această ipoteză277.

9.1.3.1 Tratamentul chirurgical
Procedura chirurgicală cel mai frecvent utilizată 

pentru a trata LVOTO este miectomia septală ventri-
culară  (procedură Morrow), în care un canal drept-
unghiular, care se extinde distal dincolo de punctul de 
contact septal al valvei mitrale, este creat la baza septu-
lui sub valva aortică278. Acesta desfi inţează sau reduce 
în mod substanţial gradientul în tractul de ejecţie al VS 
în peste 90% din cazuri, reduce regurgitarea mitrală 
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tratamentul chirurgical al valvei mitrale este de aproxi-
mativ 3-4%294,296,297.

9.1.3.2 Ablaţia septală cu alcool
În centrele cu experienţă, injectarea selectivă de al-

cool într-o arteră perforantă septală (sau, uneori, în alte 
ramuri ale arterei descendente anterioare) pentru a cre-
ea o cicatrice septală  localizată are rezultate similare cu 
intervenţiile chirurgicale în ceea ce privește reducerea 
gradientului, ameliorarea simptomatologiei și capacită-
ţii de efort298-302. Principala complicaţie non-fatală este 
blocul AV la 7-20% din pacienţi și mortalitatea proce-
durală este similară cu miectomia izolată299-303.

Datorită variabilităţii vascularizării septale, ecocar-
diografi a de contrast miocardic este esenţială înainte de 
injectarea de  alcool. Dacă agentul de contrast nu poate fi  
localizat exclusiv la nivelul septului bazal, la nivelul ș i în 
imediata apropiere a punctului de contact septal al valvei 
mitrale, procedura ar trebui abandonată111-113.

Injectarea de volume mari de alcool în ramuri septa-
le multiple cu scopul de reducere a gradientului în la-
boratorul de cateterism nu este recomandată, deoarece 
aceasta este asociată cu un risc crescut de complicaţii și 
evenimente aritmice304.

Metode alternative au fost raportate la un număr mic 
de pacienti, inclusiv tehnici de embolizare septală non 
– alcool (dispozitive305,306, particule de spumă de polivi-
nil alcool307, cianoacrilat308) și ablaţia endocavitară  di-
rectă (radiofrecvenţă, crioterapie)309,310. Aceste metode 
alternative nu au fost comparate direct cu alte terapii de 
reducere  septală și datele privind rezultatul / siguranţa 
pe termen lung nu sunt disponibile.

asociată SAM și îmbunătăţește capacitatea de efort și 
simptomele. Pe termen lung, benefi ciul simptomatic se 
realizează la 70-80% dintre pacienţii cu o supravieţuire 
pe termen lung comparabilă cu cea a populaţiei genera-
le279-287.  Determinanţii preoperatori de rezultat bun pe 
termen lung sunt vârsta <50 ani, dimensiunea atriului  
stâng <46 mm, absenţa fi brilaţiei atriale și sexul mas-
culin287.

Principalele complicatii chirurgicale sunt blocul AV, 
defectul septal ventricular și regurgitarea aortică (RA), 
dar acestea sunt rare în centre cu experienţă, folosind 
intraoperator ghidarea prin ecocardiografi e transesofa-
giană286,288,289. Atunci când există obstrucţie medioven-
triculară concomitentă, miectomia standard poate fi  
extinsă distal  medioventricular în jurul bazei mușchi-
lor papilari, dar datele privind efi cacitatea și rezultatele  
pe termen lung ale acestei abordări sunt limitate290.

Tratamentul chirurgical al valvulopatiei mitrale con-
comitente este necesară la 11-20% din pacienţii supuși 
miectomiei114. La pacienţii cu SAM marcată și / sau 
regurgitare mitrală moderată până la severă, miecto-
mia septală poate fi  combinată cu una din mai multe 
proceduri adjuvante, inclusiv înlocuirea valvei mitrale, 
realinierea postero-superioară a mușchilor papilari, ex-
cizia parţială și mobilizarea mușchilor papilari, plica-
turarea valvei mitrale anterioare și extensia anterioară 
a valvei mitrale utilizând un petec de pericardic tratat 
cu glutaraldehidă care rigidizează porţiunea mijlocie 
a valvei291-294. Prezenţa unei valve mitrale anterioare 
elongate favorizează repararea valvei mitrale în loc de 
înlocuirea acesteia295. Mortalitatea pentru miectomie și 

Recomandări cu privire la tratamentul medical al LVOTO
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

ß-blocante non-vasodilatoare, titrate până la doza maximă tolerată, se recomandă ca terapie de primă linie pentru a îmbunătăţi simptomele la pacienţii cu LVOTO  în 
repaus sau provocatd.

I B
263,265,
267,268

Verapamil, titrat până  la doza maximă tolerată, se recomandă pentru  îmbunatatirea simptomelor la pacienţii cu LVOTO în repaus sau provocatd, care nu tolerează sau au 
contraindicaţii la -blocante.

I B
268,270-

274
Disopiramida, titrată până la doza maximă toleratăe, este recomandată în plus faţă de un -blocant (sau, în cazul în care acest lucru nu este posibil, cu verapamil) pentru 
ameliorarea simptomelor la pacienţii cu LVOTO în repaus sau provocatd.

I B 267,268

Disopiramida, titrată până la doza maximă tolerată, ar putea fi  considerată ca monoterapie pentru îmbunataţirea  simptomelor la pacienţii cu LVOTO în repaus sau provo-
catd, cu precauţie la pacienţii cu FIA sau care sunt predispuşi la FIA, în care aceasta poate creşte rata de răspuns ventricular.

IIb C 267

ß-blocante sau verapamil pot fi  luate în considerare la copii şi adulţi asimptomatici cu LVOTO în repaus sau  provocatd, pentru reducerea presiunilor ventriculului stâng. IIb C 272
Doze mici de diuretice de ansă sau tiazidice pot fi  utilizate cu prudenţă în LVOTO simptomatică, pentru a îmbunătăţi dispneea de efort. IIb C
Diltiazem, titrat la până la doza maximă tolerată, ar trebui să fi e luat în considerare la pacienţii simptomatici cu LVOTO în repaus sau provocatd, care prezintă intoleranţă 
sau au contraindicaţii la ß-blocante şi verapamil, pentru ameliorarea simptomelor.

IIa C 274

-blocante şi vasoconstrictoare în administrare orală sau i.v  ar trebui să fi e luate în considerare la pacienţii cu LVOTO provocată severă, care se prezintă cu hipotensiune 
arterială şi edem pulmonar.

IIa C 260

FIA = fibrilaţie atrială, LVOTO = obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng.
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
d Provocare cu manevra Valsalva, exerciţiu fizic în poziţie verticală sau nitraţi oral administraţi celor care nu pot e fectua efort fizic.
e Intervalul QTc trebuie monitorizat în timpul titrării dozei de disopiramida şi doza trebuie redusă în cazul în care depăşeşte 480 ms.
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Mortalitatea operatorie a miectomiei septale la copii 
este 2% în centre cu experienţă288. Recurenţa LVOTO 
care necesită reintervenţie chirurgicală este rară, cu 
excepţia sugarilor și nou-născuţilor, din cauza limitării 
tehnicilor de rezecţie și progresiei  hipertrofi ei miocar-
dice. Ablaţia septală cu alcool este controversată la co-
pii, adolescenţi și adulţii tineri deoarece nu există date 
pe termen lung cu privire la consecinţele tardive ale 
unei cicatrici miocardice în aceste grupuri, și datorită 
faptului că difi cultăţile tehnice și pericolele potenţiale 
ale procedurii la copii mai mici și adolescenţi sunt mai 
mari.

9.1.3.4 Cerinţe minime de activitate
Ca și în alte proceduri invazive, rezultatele interven-

ţiei chirurgicale și ale ablaţiei septale cu alcool sunt sus-
ceptibile de a fi  mai bune în centre care efectuează un 
număr mare de proceduri. În absenţa unor date speci-
fi ce, recomandările pentru numărul de intervenţii pe 
centru și operator sunt extrapolate de la alte cazuri. Un 
număr minim de 10 ASA și 10 miectomii septale pe 
operator pe an este rezonabil. Pentru ambele proceduri, 
trebuie să fi e disponibil mai mult decât un operator ca-
lifi cat pentru a asigura siguranţa și durabilitatea pro-
gramelor intervenţionale. Colectarea de date naţionale 
și registre prospective sunt încurajate pentru a monito-
riza siguranţa și rezultatele.

Chirurgii și cardiologii care efectuează terapii de re-
ducere invazivă a gradientului trebuie să fi e instruiţi în 
centre cu experienţă și ar trebui să funcţioneze ca parte 
a unei echipe multidisciplinare cu experienţă în manage-
mentul CMH.

9.1.3.5 Stimularea bicamerală
Trei studii mici, randomizate, controlate placebo și 

mai multe studii observaţionale pe termen lung privind 

9.1.3.3 Tratamentul chirurgical versus ablaţia septală 
cu alcool

Echipe multidisciplinare cu experienţă ar trebui să 
evalueze toţi pacienţii înainte de intervenţie.

Alegerea tratamentului trebuie să se bazeze pe o eva-
luare sistematică a valvei mitrale și a anatomiei septale, 
care include excluderea altor anomalii ale tractului de 
ejecţie al VS și ale valvei mitrale care necesită tratament 
chirurgical. Un rezumat al punctelor cheie în evalua-
rea pre-operatorie este prezentată în Figura 5. Ablaţia 
septală cu alcool poate fi  mai puţin efi cace la pacienţii 
cu cicatrici septale extinse la CMR și la pacienţii cu hi-
pertrofi e foarte severă (≥30 mm), dar datele sistematice 
lipsesc. În general, riscul de defect septal ventricular se-
cundar ablaţiei septale cu alcool și miectomiei septale 
este mai mare la pacienţii cu hipertrofi e ușoară (≤16 
mm) la punctul de contact septal al valvei mitrale. În 
astfel de cazuri, alternative, cum ar fi  stimularea bica-
merală (a se vedea 9.1.3.5: Stimularea bicamerală) sau 
plastia / înlocuirea valvei mitrale pot fi  luate în consi-
derare.

Nu există studii randomizate care au comparat tra-
tamentul chirurgical și ablaţia septală cu alcool (ASA), 
dar mai multe meta-analize au arătat că ambele proce-
duri îmbunătăţesc statusul funcţional cu o mortalitate 
similară311-314. Ablaţia septală cu alcool este asociată cu 
un risc mai mare de bloc AV, care necesită implantarea 
de stimulator cardiac permanent și gradient de ejecţie 
al VS mai mare311-314.  Spre deosebire de miectomie, 
după ASA, cei mai mulţi pacienţi dezvoltă bloc de ra-
mură dreaptă, mai degrabă decât bloc de ramură stân-
gă. Riscul de bloc AV după o intervenţie chirurgicală si 
ablaţia septală cu alcool este mai mare la pacienţii cu 
tulburare de conducere preexistentă și la care stimula-
rea permanentă profi lactică înainte de intervenţie a fost 
susţinută315.

Recomandări privind terapia de reducere  septală
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Se recomandă ca terapiile de reducere septală să fi e efectuate de specialişti cu experienţă, care lucrează ca parte a unui echipe multidisciplinare de experţi în manage-
mentul CMH.

I C 148,149

Terapie de reducere septală  pentru ameliorarea simptomelor se recomandă la pacienţii cu LVOTO  maxim în repaus sau  provocat  >50 mmHg, care sunt încadraţi în clasa 
funcţională NYHA III-IV, în ciuda terapiei medicale în doza maximă tolerată.

I B 311-314

Terapia de reducere a septului ar trebui considerată la pacienţii cu sincopă de efort recurentă cauzată de un gradient LVOTO maxim în repaus sau provocat >50 mmHg în 
ciuda terapiei medicale optime.

IIa C 240,316

Miectomia septală, mai degrabă decât ASA, este recomandată  la pacienţii cu o indicaţie pentru terapie de reducere septală şi alte leziuni care necesită intervenţie chirur-
gicală (ex. plastie / înlocuire a valvei mitrale, intervenţia chirurgicală a muschilor papilari).

I C 295

Plastia sau înlocuirea valvei mitrale ar trebui să fi e luată în considerare la pacienţii simptomatici cu gradient LVOTO în repaus sau provocat >50 mmHg şi regurgitare 
mitrală moderat-severă care nu  este cauzată doar de SAM a valvei mitrale.

IIa C 291-294

Plastia sau înlocuirea valvei mitrale poate fi  considerate la pacienţii cu gradient LVOT în repaus sau provocat >50 mmHg şi o grosime maximă septală  <16 mm la punctul 
de contact septal al valvei mitrale sau când există regurgitare mitrală moderată pana la severă consecutivă miectomiei izolate.

IIb C 296,317

AS = atriu stâng, ASA = ablaţie septală cu alcool, FIA- fibrilaţie atrială, LVOTO- obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng; NYHA = New York Heart Association, SAM = mişcare sistolică anterioară.
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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Stimularea AV permanentă secvenţială cu interval 
AV scurt poate fi  luată în considerare la pacienţii adulţi 
simptomatici care nu au recomandare - sau nu doresc 
să ia în considerare - alte terapii invazive de reducere 
septală, și la pacienţii care au alte indicaţii de stimulare. 
Parametrii de stimulare ar trebui optimizaţi pentru a 
obţine pre-excitaţia maximă a apexului VD cu afectare 
minimă a umplerii VS (de obicei, prin folosirea unui 
interval AV de repaus de 100 ± 30 ms)325. Pentru a asi-
gura captura ventriculară completă în timpul exerciţiu-
lui, un interval dinamic AV  ar trebui să fi e activat și 
limita superioară a frecvenţei programate ar trebui să 

stimularea bicamerală au raportat reduceri ale gradi-
entului  în tractul de ejecţie al VS ameliorarea simpto-
melor si a calităţii vieţii în grade variabile318-322. Într-un 
studiu, o analiză retrospectivă de subgrup sugera că pa-
ci enţii mai in vârstă (>65 ani) sunt mult mai suscepti-
bili benefi ciilor secundare stimulării bicamerale321. Un 
studiu a comparat direct ASA cu stimularea bicamera-
lă și a demonstrat reducerea superioară a gradientului 
comparativ cu ablaţia323. Un studiu recent Cochrane a 
concluzionat că datele cu privire la benefi ciile stimulări 
bicamerale se bazează pe măsurile fi ziologice și pe lip-
sa de informaţii cu privire la aspectele fi nale relevante 
clinic324.

Recomandări privind indicațiile de stimulare cardiacă la pacienții cu obstrucție în tractul de ejecție al VS
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Stimularea  AV secvenţială, cu interval optim AV pentru a reduce gradientul în tractul de ejecţie al VS  sau pentru a facilita tratamentul medical cu beta-blocante şi / sau 
verapamil, poate fi  considerată la pacienţi selecţionaţi cu LVOTO în repaus sau provocat >50 mmHg, ritm sinusal şi simptome refractare la terapia medicamentoasă, 
care au contraindicaţii pentru ablaţia septală cu alcool sau miectomia septală sau sunt la risc ridicat de dezvoltare de bloc cardiac secundar ablaţiei septale cu alcool sau 
miectomiei septale.

IIb C
268,318-

322

La pacienţii cu LVOTO în repaus sau provocat >50 mmHg, ritm sinusal şi simptome refractare la terapia medicamentoasă, la care există o indicaţie pentru un ICD, ICD 
bicameral (în loc de un dispozitiv unicameral) pot fi  considerate, în vederea reducerii gradientului în tractul de ejecţie al  VS sau pentru a facilita tratamentul medicamentos 
cu beta-blocante şi / sau verapamil.

IIb C
268,318-
322,327

AV = atrioventricular, ICD = cardiodefibrilator implantabil, LVOTO = obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng, VS = ventricul stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Figura 5. Listă de verifi care pre-evaluare pentru pacienţii care sunt candidaţi pentru terapii invazive de reducere septală.  FIA - fi brilaţie atrială, RVOT - tractul 
de ejecţie al ventricului drept, SAM - mişcarea sistolică anterioară, VM - valva mitrală.
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vedea secţiunea 9.4 Tahiaritmii atriale), dar digoxinul 
nu este recomandat la pacienţii cu funcţie sistolică pre-
zervată din cauza posibilelor efecte adverse secundare 
stimulării inotrop pozitive259.

Foarte puţine studii au evaluat efectul inhibării sis-
temului renină- angiostensină- aldosteron (SRAA) la 
pacienţii cu CMH2. În absenţa trialurilor randomizate, 
benefi ciul inhibării SRAA asupra ratei de spitalizare, 
simptomelor și mortalităţii este presupus și se reco-
mandă ca pacienţii cu fracţie de ejecţie a ventriculu-
lui stâng redusă și simptome de insufi cienţă cardiacă 
să fi e trataţi cu diuretice, beta-blocante, inhibitori ai 
enzimei de conversie a angiotensinei (IECA), blocanţi 
ai receptorilor de angiotensină și antagoniști ai recep-
torilor mineralcorticoizi, în acord cu ghidul ESC pen-
tru managementul pacienţilor cu insufi enţă cardiacă 
cronică337. O fracţie de ejecţie a ventriculului stâng sub 
50% este recomandată ca valoare prag pentru adminis-
trarea de inhibitori ai SRAA, în condiţiile prezervării 
dimensiunii cavităţii ventriculare stângi la pacienţii 
cu CMH cu disfuncţie sistolică avansată337. Din cauza 
volumelor ventriculare stângi relativ mici unii pacienţi 
nu pot tolera doze mari de vasodilatatoare și diuretice. 
În absenţa obstrucţiei semnifi cative în tractul de ejecţie 
al ventriculului stâng, administrarea de digoxin (0,125 
mg-0,5 mg o dată pe zi), singur sau în combinaţie cu 

fi e mai mare decât cea mai mare frecvenţă cardiacă si-
nusală realizată in timpul exerciţiului fi zic249.

Ablaţia nodală atrioventriculară sau modifi carea a 
fost susţinută ca o metodă pentru realizarea programă-
rii optime AV la unii pacienţi cu un interval PR foarte 
scurt, dar acest lucru nu este recomandat326.

9.3 Managementul pacienților fără obstrucție în 
tractul de ejecție al ventriculului stâng

9.3.1 Insufi cienţa cardiacă

9.3.1.1 Tratamentul farmacologic
Abordarea terapeutică a pacienţilor cu insufi cienţă 

car diacă este rezumată în Figura 6. Pentru pacienţii 
simptomatici prin dispnee, cu fracţie de ejecţie a ven-
triculului stâng normală, care nu prezintă obstrucţie în 
tractul de ejecţie al ventriculului stâng, scopul trata-
mentului medical este de a reduce presiunea diastolică 
ventriculară stângă și de a îmbunătăţi umplerea ven-
triculului stâng prin scăderea frecvenţei cardiace uti-
lizând beta-blocante, verapamil sau diltiazem (în mod 
ideal, cu monitorizare ambulatorie ECG) și prin folo-
sirea cu prudenţă a diureticelor de ansă. Conversia la 
ritm sinusal sau controlul alurii ventriculare sunt esen-
ţiale la pacienţii cu fi brilaţie atrială permanentă sau cu 
episoade frecvente de fi brilaţie atrială paroxistică (a se 

Recomandări pentru pacienții cu insufi ciență cardiacă cu fracție de ejecție a ventricului stâng prezervată (≥50%)
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

La pacienţii în clasă funcţională II-IV NYHA cu FEVS ≥50% şi fără dovada obstrucţiei în tractul de ejecţie al ventriculului stâng în repaus sau la manevre de provocare beta-
blocantele, verapamilul sau diltiazemul ar trebui administrate, pentru ameliorarea simptomelor de insufi cienţă cardiacă. 

IIa C 274, 338

Doze mici de diuretice de ansă şi tiazidice ar trebui administrate pacienţilor în clasă funcţională II-IV NYHA şi FEVS ≥50%, fără obstrucţie în tractul de ejecţie al ventricu-
lului stâng în repaus sau la manevre de provocare, pentru ameliorarea simptomelor de insufi cienţă cardiacă.

IIa C

FEVS = fracţie de ejecţie a ventriculului stâng, NYHA = New York Heart Association
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări pentru pacienții cu insufi ciență cardiacă cu fracție de ejecție a ventricului stâng redusă (< 50%)
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Un IECA (sau un blocant al receptorilor de angiotensină dacă IECA nu este tolerat) ar trebui administrat, în asociere cu un beta-blocant, pacienţilor fără obstrucţie în tractul 
de ejecţie al ventriculului stâng şi care au FEVS <50%, pentru a reduce riscul de spitalizare pentru IC şi moartea prematură.d

IIa C 337

Un beta-blocant ar trebui administrat, în asociere cu un IECA (sau un blocant al receptorilor de angiotensină dacă IECA nu este tolerat), pacienţilor fără obstrucţie în tractul 
de ejecţie al ventriculului stâng şi care au FEVS <50%, pentru a ameliora simptomele şi a reduce riscul de spitalizare pentru IC şi moartea prematură.d

IIa C 337

Doze mici de diuretice de ansă ar trebui administrate pacienţilor simptomatici în clasă funcţională II-IV NYHA cu FEVS <50%, pentru ameliorarea simptomelor şi reducerea 
riscului de spitalizare pentru IC.d

IIa C 337

Toţi pacienţii cu simptomatologie persistentă (clasă funcţională NYHA II-IV) şi FEVS <50%, în pofi da tratamentului cu un IECA (sau un blocant al receptorilor de angioten-
sină dacă IECA nu este tolerat) şi un beta-blocant, ar trebui să primească un antagonist al receptorilor mineralcorticoizi, pentru a reduce riscul de spitalizare pentru IC şi 
moartea prematură.d 

IIa C 337

Doze mici de digoxin pot fi  administrate pacienţilor fără obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng, care sunt în clasă funcţională II-IV NYHA şi au FEVS <50% şi 
fi brilaţie atrială permanentă pentru controlul alurii ventriculare.  

IIb C 337

FEVS= fracţie de ejecţie a ventriculului stâng, IECA= inhibitor al enzimei de conversie a angiotensinei, IC= insuficienţă cardiacă, NYHA= New York Heart Association
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
d În absenţa trialurilor randomizate în CMH, benficiul asupra ratei de spitalizare, simptomatologiei şi mortalităţii este presupus, dar nedovedit.
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cronică)337. Pacienţii cu CMH reprezintă 1-5% din to-
talul cazurilor de transplant cardiac efectuate în SUA 
și până la 7% din pacienţii afl aţi pe lista de așteptare 
pentru transplant cardiac în centrele europene340. La 
adolescenţi și adulţi, stadiul fi nal de CMH cu dilatare 
și disfuncţie sistolică ventriculară stângă este cel mai 
frecvent profi l clinic, progresia către insufi cienţă car-
diacă  refractară fi ind mai rapidă la pacienţii tineri341. 
La copii, hipertrofi a ventriculară masivă cu o cavitate 
ventriculară de mici dimensiuni și insufi cienţa cardiacă 
diastolică refractară sunt mai tipice342. Aproximativ 5% 
dintre pacienţii propuși pentru transplant cardiac au 
aritmii ventriculare refractare, cu sau fără simptome de 
insufi cienţă cardiacă340. Supravieţuirea după transplant 
este similară cu cea a cazurilor cu patologie diferită de 
CMH și superioară celei raportate la pacienţii cu boală 
coronariană ischemică, existând o rată mai mică de re-
jet acut340,341,343,344.

9.3.1.4 Dispozitivele de asistare ventriculară stângă
Deoarece numărul pacienţilor cu insufi cienţă cardi-

acă în stadiul terminal este în creștere, iar numărul do-
natorilor de organe rămâne limitat, suportul circulator 
mecanic printr-un dispozitiv de asistare al ventriculu-
lui stâng sau un dispozitiv de asistare biventricular este 
utilizat din ce în ce mai frecvent ca tratament suportiv 
până la transplant sau ca terapie defi nitivă pentru pa-
cienţii care nu sunt eligibili pentru transplant cardiac. 

un beta-blocant, poate fi  folosită pentru controlul alurii 
ventriculare la pacienţii cu fi brilaţie atrială și fracţie de 
ejecţie sub 50%.

9.3.1.2 Terapia de resincronizare cardiacă
Heterogenicitatea regională a contracţiei și relaxării 

ventriculului stâng este frecventă la pacienţii cu CMH 
și asincronismul ventricular stâng poate fi  un marker 
de prognostic prost. Raportări de cazuri și un studiu 
de tip cohortă au arătat că terapia de resincronizare 
cardiacă (CRT) poate ameliora simptomele de insufi -
cienţă cardiacă la pacienţii cu bloc de ramură stângă 
(BRS) (>120 ms) și se asociază cu revers-remodelarea 
atriului și ventriculului stâng la pacienţii cu disfuncţie 
sistolică ventriculară stângă339. În absenţa unor trialuri 
randomizate, CRT poate fi  luată în considerare la paci-
enţii cu simptome refractare, cu FEVS sub 50% și BRS 
(durata QRS >120 ms). Pentru pacienţii care au evoluat 
spre disfuncţie ventriculară stângă (FEVS ≤35%), CRT 
ar trebui să fi e folosită conform actualului ghid ESC249. 

9.3.1.3 Transplantul cardiac
Transplantul cardiac ortotopic ar trebui luat în 

considerare pentru pacienţii cu simptome moderat-
severe refractare la tratamentul medical (clasă func-
ţională NYHA III-IV), fără obstrucţie în TEVS care 
îndeplinesc criteriile standard de eligibilitate (a se ve-
dea Ghidul ESC pentru insufi cienţă cardiacă acută și 

Recomandări privind terapia de resincronizare cardiacă
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Terapia de resincronizare cardiacă pentru ameliorarea simptomelor poate fi  considerată pentru pacienţii cu CMH cu gradient maxim în TEVS <30 mmHg, cu simptome 
refractare la tratamentul medical, afl aţi în clasă funcţională II-IV NYHA, cu FEVS <50% şi BRS cu durata QRS >120 ms. 

IIb C 339

BRS = bloc de ramură stângă, CMH = cardiomiopatie hipertrofică, FEVS = fracţie de ejecţie a ventriculului stâng, NYHA = New York Heart Association, TEVS = tract de ejecţie al ventriculului stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări privind transplantul cardiac
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Transplantul cardiac ortotopic ar trebui luat în considerare la pacienţii eligibili cu FEVS <50% şi care sunt în clasă funcţională III-IV NYHA în pofi da tratamentului medical 
optim sau au aritmii ventriculare refractare. 

IIa B
340, 341, 
343, 344

Transplantul cardiac ortotopic poate fi  luat în considerare la pacienţii eligibili cu FEVS normală (≥50%) şi simptome severe refractare la tratamentul medical (clasă 
funcţională III-IV NYHA) determinate de disfuncţia diastolică.  

IIb B
340, 341, 
343, 344

FEVS = fracţie de ejecţie a ventriculului stâng, NYHA = New York Heart Association
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomadări pentru folosirea dispozitivelor de asistare ventriculară stângă
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Terapia cu dispozitive de asistare ventriculară stângă cu fl ux continuu axial poate fi  luată în considerare la pacienţi selectaţi cu IC în stadiu terminal în pofi da tratamen-
tului farmacologic şi intervenţional optim, care sunt eligibili pentru transplant cardiac, pentru ameliorarea simptomatologiei şi reducerea riscului de spitalizare pentru 
agravarea IC şi a riscului de moarte prematură, până la transplant. 

IIb C 346

IC = insuficientă cardiacă
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fost comparabilă cu cea a pacienţilor cu cardiomiopatie 
dilatativă și boală coronariană ischemică346. Sunt nece-
sare studii suplimentare pe această temă, însă terapia 
cu dispozitive de asistare ventriculară stângă cu fl ux 
continuu axial poate reprezenta o opţiune de tratament 
până la transplant pentru pacienţii selectaţi.  Nu există 
date privind folosirea acestei terapii ca tratament defi -
nitiv sau ca tratament suportiv după transplant până la 
recuperare pentru pacienţii cu CMH. 

9.3.2 Angina
Beta-blocantele sau blocanţii de calciu ar trebui ad-

ministraţi pacienţilor cu durere de tip anginos la efort 
sau episoade dureroase prelungite în absenţa obstruc-
ţiei în TEVS în repaus sau la manevre de provocare 

Dispozitivele de asistare ventriculară stângă sunt rar 
utilizate ca tratament de susţinere până la transplan-
tul cardiac ortotopic la pacienţii cu CMH, deoarece 
di mensiunile mici ale cavităţii ventriculare stângi și 
fi  ziologia de tip restrictiv sunt considerate inadecvate 
implantării dispozitivului345. Totuși, date preliminare 
arată că pacienţii cu CMH și insufi cienţă cardiacă în 
stadiu terminal pot avea un benefi ciu prin terapia cu 
dispozitive de asistare ventriculară stângă cu fl ux conti-
nuu axial. Într-un studiu, insufi cienţa cardiacă dreaptă, 
suportul inotrop prelungit și infecţiile legate de prezen-
ţa cateterelor venoase centrale au fost mai frecvente la 
pa cienţii cu CMH trataţi prin dispozitive de asistare 
ventriculară, dar mortalitatea legată de procedură a 

Recomandări pentru managementul anginei de efort la pacienții fără obstrucție în tractul de ejecție al ventriculului stâng
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Beta-blocantele şi blocanţii de calciu ar trebui administraţi pacienţilor cu durere toracică de tip anginos, în absenţa obstrucţiei în TEVS sau a bolii coronariene obstructive, 
pentru ameliorarea simptomatologiei.

IIa C 347-351

Administrarea de nitraţi oral poate fi  luată în considerare pentru ameliorarea simptomatologiei la pacienţii cu durere toracică de tip anginos, în absenţa obstrucţiei în TEVS 
sau a bolii coronariene obstructive. 

IIb C

TEVS = tract de ejecţie al ventriculului stâng
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Figura 6. Algoritm pentru tratamentul insufi cienţei cardiace în cardiomiopatia hipertrofi că.
FEVS = fracţie de ejecţie a ventriculului stâng, IECA = inhibitori ai enzimei de conversie a angiotensinei, NYHA = New York Heart Association, TEVS = tract 
de ejecţie al ventriculului stâng.
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în vigoare261,262. Cardioversia electrică imediată este re-
co mandată pacienţilor cu instabilitate hemodinami-
că261,262. Dacă pacienţii au simptome severe de angină 
sau insufi cienţă cardiacă, se recomandă administrarea 
de beta-blocante sau amiodaronă intravenos. Pacienţi-
lor stabili hemodinamic li se recomandă beta-blocante 
sau blocante ale canalelor de calciu non-dihidropiridi-
nice oral, pentru scăderea alurii ventriculare261,262. Dacă 
există sindrom de preexcitaţie, blocantele canalelor de 
calciu non-dihidropiridinice și adenozina sunt contra-
indicate261,262. Digoxinul ar trebui evitat la pacienţii cu 
obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng și 
fracţie de ejecţie normală. În mod similar, antiaritmi-
cele de clasă IC, precum fl ecainida și propafenona, ar 
trebui evitate, deoarece pot determina creșterea du-
ratei complexului QRS și a intervalului QT și pot crește 
frecvenţa ventriculară prin conversia fi brilaţiei atriale 
la fl utter atrial cu conducere atrio-ventriculară 1:1261,262. 

După ce se obţine controlul alurii ventriculare, car-
dioversia electrică electivă ar trebui luată în considerare 
după o perioadă de minim 3 săptămâni de anticoagula-
re efi cientă (INR- international normalized ratio- între 
2 și 3) cu un antagonist de vitamină K. Dacă se are în 
vedere realizarea cardioversiei electrice mai devreme, 
ar trebui urmată strategia bazată pe ecocardiografi a 
transesofagiană, conform ghidurilor ESC actuale261,262.

9.4.2 Profi laxia evenimentelor tromboembolice
Ghidul ESC pentru prevenţia accidentului vascu-

lar cerebral la pacienţii cu fi brilaţie atrială recomandă 
o strategie bazată pe identifi carea factorilor de risc în 
care riscul embolic al pacienţilor cu fi brilaţie atrială 
non-valvulară este calculat pe baza scorului CHA2DS2-
VASc, care ţine seama de prezenţa insufi cienţei cardia-
ce congestive, a hipertensiunii arteriale, vârstei ≥75 ani 
(două puncte), diabetului zaharat, a accidentului vas-
cular cerebral (două puncte), a bolii vasculare, vârstei 
între 65 și 74 ani și a sexului feminine261,262.

Deoarece pacienţii cu CMH sunt în general mai ti-
neri decât alte grupuri cu risc embolic crescut și pentru 
că nu au fost incluși în trialuri clinice legate de trom-
boprofi laxie, folosirea scorului CHA2DS2-VASc pentru 
aprecierea riscului de accident vascular la pacienţii cu 
CMH nu este recomandată. Dată fi ind incidenţa mare a 
accidentelor vasculare cerebrale la pacienţii cu CMH și 
fi brilaţie atrială paroxistică, persistentă sau permanen-
tă, se recomandă administrarea tratamentului anticoa-
gulant cu antivitamină K tuturor pacienţilor cu fi brila-
ţie atrială. În general, este recomandat tratamentul cu 
anticoagulente orale permanent (pe toată durata vieţii), 
chiar dacă se obţine conversia la ritm sinusal.

sau a bolii coronariene obstructive. Ambele clase de 
medicamente îmbunătăţesc funcţia diastolică și reduc 
necesarul miocardic de oxigen, iar verapamilul poate 
ameliora și defectele de perfuzie subendocardice stres-
induse347-351. În absenţa obstrucţiei în TEVS, adminis-
trarea orală de nitraţi poate fi  luată în considerare, însă 
aceasta trebuie făcută cu prudenţă.

9.4 Tahiaritmiile atriale 
Fibrilaţia atrială este cea mai frecventă aritmie la pa-

cienţii cu CMH. Factorii predispozanţi includ dilatarea 
și presiunea crescută la nivelul atriului stâng, determi-
nate de disfuncţia diastolică, prezenţa obstrucţiei în 
tractul de ejecţie al ventriculului stâng și regurgitarea 
mitrală. Într-un review sistematic recent, prevalenţa 
și incidenţa anuală a fi brilaţiei atriale au fost 22,5%, 
respectiv 3,1%; prevalenţa și incidenţa anuală a trom-
boembolismului (accident vascular cerebral și embolie 
periferică) la pacienţii cu fi brilaţie atrială au fost 27,1%, 
respectiv 3,8%72. Caracteristicile clinice corelate cu 
apariţia fi brilaţiei atriale paroxistice sau permanente 
includ vârsta și dilatarea atrială stângă72. Alţi posibili 
predictori sunt  obstrucţia în tractul de ejecţie al ven-
triculului stâng, durata undei P peste 140 ms, prezenţa 
tahicardiei supraventriculare paroxistice, a modifi cări-
lor ST-T pe traseul ECG de bază, a extrasistolelor ven-
triculare, captarea tardivă de gadolinium la rezonanţa 
magnetică cardiacă și rezerva de fl ux coronarian anor-
mală72. Predictorii raportaţi pentru evenimentele trom-
boembolice includ fi brilaţia atrială cronică sau paroxis-
tică, simptomatologia severă (clasa funcţională III și IV 
NYHA), vârsta avansată, volumul atrial stâng indexat 
mărit, sexul masculin și istoricul de internări pentru 
insufi cienţă cardiacă72.

Deoarece dimensiunea atriului stâng este un predic-
tor important pentru fi brilaţie atrială și accident vas-
cular cerebral la pacienţii cu CMH, pacienţii în ritm 
sinusal cu diametrul atriului stâng ≥45 mm ar trebui 
evaluaţi la 6-12 luni prin monitorizare Holter ECG 
ambulatorie cu durată de 48 de ore pentru detectarea 
fi brilaţiei atriale.

Datele privind prevalenţa și caracteristicile fl utteru-
lui atrial și ale altor aritmii atriale sunt mai puţine, însă, 
în general, prezenţa fl utterului atrial impune un mana-
gement convenţional și o evaluare a riscului trombo-
embolic similare cu cele folosite pentru fi brilaţia atrială. 

9.4.1 Tratamentul în faza acută
Instalarea fi brilaţiei atriale se asociază frecvent cu 

apariţia simptomelor de insufi cienţă cardiacă, de aceea 
pacienţii trebuie trataţi rapid conform ghidurilor ESC 
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pacienţii cu CMH, alegerea tipului de cardiostimulare 
după ablaţia nodului atrio-ventricular la pacienţii cu fi -
brilaţie atrială persistentă sau permanentă trebuie să se 
bazeze pe recomandările ghidurilor ESC actuale. CRT-
P (terapia de resincronizare cu pacemaker) poate fi  lua-
tă în considerare pentru pacienţii cu disfuncţie sistolică 
ventriculară stângă (cu fracţie de ejecţie <50%)261,262. În 
absenţa obstrucţiei semnifi cative în tractul de ejecţie al 
ventriculului stâng, digoxinul (0,125 mg- 0,5 mg o dată 
pe zi), singur sau în combinaţie cu beta-blocante, poate 
fi  folosit pentru controlul alurii ventriculare la pacienţii 
cu fi brilaţie atrială și fracţie de ejecţie a ventriculului 
stâng <50%, deși nu există date despre efi cacitatea tra-
tamentului în această situaţie. 

9.4.4 Controlul ritmului
Nu există trialuri randomizate, controlate care să 

evalueze efectul pe termen lung de prevenţie a fi brila-
ţiei atriale la pacienţii cu CMH al medicamentelor an-
tiaritmice și al ablaţiei prin radiofrecvenţă. Un studiu 
observaţional a demonstrat că tratamentul cu amio-
daronă s-a asociat cu menţinerea ritmului sinusal și cu 
mai puţine modifi cări ale tratamentului farmacologic, 
cu un număr mai mic de episoade embolice și încer-
cări de cardioversie electrică354. Alte studii au arătat că 
între pacienţii trataţi variat cu amiodaronă, beta-blo-
cante sau blocante ale canalelor de calciu nu au existat 
diferenţe semnifi cative în ceea ce privește durata men-
ţinerii ritmului sinusal și supravieţuirea după primul 
episod de fi brialţie atrială223,355. Un studiu dublu orb de 
tip cross-over, pe termen scurt (n = 30) a demonstrat 
supresia aritmiilor supraventriculare cu sotalol266. Di-
sopiramida este folosită pentru tratamentul obstrucţiei 
în tractul de ejecţie al ventriculului stâng267, dar efectul 
său asupra conversiei fi brilaţiei atriale în CMH nu este 
cunoscut. Nu există date sistematizate despre folosirea 
dronedaronei la pacienţii cu CMH, dar, în prisma stu-
diilor recente care arată o creștere a ratei de evenimen-
te cardiovasculare, inclusiv o creștere a mortalităţii de 
cauză cardiovasculară, acest medicament nu este reco-
mandat pacienţilor cu CMH261,356.  

Există puţine informaţii despre ablaţia prin cateter 
pentru fi brilaţia atrială la pacienţii cu CMH357-361, dar 
metoda ar trebui luată în considerare la pacienţii fără 
dilatare severă atrială stângă, care au simptomatolo-
gie refractară la tratamentul farmacologic sau care nu 
pot lua medicamente antiaritmice357. Menţinerea pe 
termen mediu a ritmului sinusal este obţinută pentru 
până la 67% dintre pacienţi357-361, imposibilitatea con-
versiei fi brilaţiei atriale este asociată vârstei avansate și 
dimensiunii crescute a atriului stâng357,358.

Două studii observaţionale au raportat rate mai mici 
ale accidentului vascular cerebral la pacienţii trataţi cu 
warfarină comparativ cu cei care au primit tratament 
antiagregant plachetar sau nu au fost trataţi223,352. Astfel, 
terapia antigregantă dublă, cu 75-100 mg aspirină și 75 
mg clopidogrel zilnic ar trebui luată în considerare nu-
mai pentru pacienţii care nu pot sau nu vor să-și admi-
nistreze tratament anticoagulant oral. Evaluarea riscu-
lui hemoragic este recomandată la momentul prescri-
erii terapiei antitrombotice (atât pentru antivitamină 
K, cât și pentru combinaţia de aspirină și clopidogrel). 
Chiar dacă scorul HAS-BLED (hipertensiune arterială, 
funcţie renală/hepatică anormală, accident vascular ce-
rebral, istoric de hemoragie, INR labil, vârsta >65 ani, 
consum de alcool/ administrare concomitentă a altor 
medicamente cu risc hemoragic) nu a fost evaluat la 
pacienţii cu CMH, el pare să fi e o metodă rezonabilă de 
evaluare a riscului de sângerare353. Un scor HAS-BLED 
≥3 indică un risc hemoragic crescut și impune o moni-
torizare atentă, cu  reevaluări clinice regulate261,262.

   Nu există date despre folosirea noilor anticoagulan-
te orale la pacienţii cu CMH, dar aceste medicamente 
sunt recomandate când tratamenul cu antivitamină K 
cu doze ajustate (pentru INR 2-3) nu poate fi  folosit 
din cauza incapacităţii de a menţine anticoagularea te-
rapeutică, când pacienţii au prezentat reacţii adverse 
la antivitamină K sau nu au posibilitatea monitoriză-
rii INR. Un inhibitor direct de trombină (dabigatran) 
sau un inhibitor oral al factorului Xa (de exemplu ri-
varoxaban sau apixaban) sunt recomandate în această 
situaţie. Recomandările privind anticoagularea înainte 
și după cardioversie sunt cele prezente în ghidul ESC 
pentru managementul fi brilaţiei atriale261,262.   

9.4.3 Controlul alurii ventriculare
Controlul alurii ventriculare folosind beta-blocante 

și blocante ale canalelor de calciu non-dihidropiridini-
ce - singure sau în combinaţie - este recomandat paci-
enţilor cu fi brilaţie atrială paroxistică, persistentă sau 
permanent261,262. Alegerea terapiei trebuie făcută pentru 
fi ecare pacient în parte, în funcţie de vârstă, stil de viaţă 
și simptomatologie, iar dozele trebuie ajustate pentru a 
obţine o alură ventriculară în repaus sub 100 bătăi/mi-
nut, cu evitarea bradicardiei simptomatice. Obţinerea 
unui control adecvat al frecvenţei cardiace trebuie veri-
fi cată și în timpul efortului. Când nu se poate obţine un 
control corespunzător al alurii ventriculare, ablaţia no-
dului atrio-ventricular și cardiostimularea permanentă 
pot fi  luate în considerare. În absenţa datelor privind 
efectele pe termen lung ale pacingului la nivelul ven-
triculului drept asupra funcţiei ventriculare stângi la 
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9.5.2 Modele pentru estimarea riscului de moarte 
subită cardiacă
Studii clinice realizate pentru alte boli cardiovascu-

lare au arătat că implantarea unui cardiodefi brilator 
pentru prevenţia primară și secundară poate reduce 
mortalitatea382,383; totuși pragul de risc care justifi că im-
plantarea unui dispozitiv este, de obicei, mai degrabă 
defi nit de caracteristicile clinice ale populaţiei înrolate 
în astfel de studii, decât de o defi niţie a priori a riscului 
acceptabil. Acest fapt determină o serie de inconsec-
venţe deoarece caracteristicile populaţiilor implicate în 
studii variază. De asemenea, este posibil ca factori soci-
ali, economici și culturali să infl uenţeze recomandările 
propuse de ghiduri.

Nu există trialuri randomizate sau modele de pre-
dicţie prospective validate care pot fi  folosite pentru a 
ghida implantarea cardiodefi brilatoarelor pacienţilor 
cu CMH. Recomadările sunt, în schimb, bazate pe stu-
dii observaţionale, retrospective, de tip cohortă care au 
determinat relaţia dintre caractersitici clinice și prog-
nostic.

În versiunea anterioară a acestui ghid384 și într-
un ghid mai recent al American College of Cardiology 

9.5 Moartea subită cardiacă
Pentru majoritatea seriilor actuale de pacienţi adulţi 

cu CMH se raportează o incidenţă anuală a decesului 
de cauză cardiovasculară de 1-2%, principalele cau-
ze de deces fi ind moartea subită cardiacă, insufi cienţa 
cardiacă și evenimentele tromboembolice366. Cea mai 
frecventă aritmie fatală înregistrată este fi brilaţia ven-
triculară spontană, dar sunt descrise și asistola, blocul 
atrioventricular și activitatea electrică fără puls239,367-371.

9.5.1 Evaluarea clinică a riscului
Estimarea riscului de moarte subită cardiacă repre-

zintă o parte integrală a managementului pacienţilor cu 
CMH. O bază largă de dovezi susţin că, la adolescenţi 
și adulţi, evaluarea riscului ar trebui să se bazeze pe is-
toricul familial, examenul clinic, monitorizarea ECG 
ambulatorie pentru 48 de ore, ecocardiografi a transto-
racică (sau rezonanţa magnetică cardiacă în cazul unei 
ferestre ecografi ce difi cile) și un test de efort limitat de 
simptome. Elementele clinice care sunt asociate cu un 
risc crescut de moarte subită cardiacă și care au fost uti-
lizate în ghidurile anterioare pentru estimarea riscului 
sunt prezentate în Tabelul 7.

Recomandări pentru managementul fi brilației atriale/fl utterului atrial
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Dacă nu este contraindicat, tratamentul anticoagulant oral cu antivitamină K (cu INR ţintă 2-3) este recomandat pacienţilor cu FA persistentă, permanentă sau paroxistică, 
pentru prevenţia evenimentelor tromboembolice. 

I B 223, 352

Terapia antitrombotică este recomandată pacienţilor cu fl utter atrial la fel ca celor cu FA. I C 261, 262
Evaluarea riscului hemoragic prin scorul HAS-BLED ar trebui realizată când se prescrie terapia antitrombotică (antivitamină K sau antiagregant plachetar). IIa B 353
Conversia la ritm sinusal prin cardioversie electrică sau farmacologică cu amiodaronă intravenous ar trebui considerată la pacienţii cu debut recent al FA. IIa C 261, 262
Amiodarona ar trebui administrată pentru controlul ritmului şi menţinerea ritmului sinusal după cardioversia electrică. IIa B 354
Beta-blocantele, verapamilul şi diltiazemul sunt recomandate pentru controlul alurii ventriculare la pacienţii cu FA permanentă sau persistentă. I C 261, 262
Ablaţia prin cateter pentru FA ar trebui luată în considerare la pacienţii fără dilatare severă atrială stângă, care au simptomatologie refractară la tratamentul farmacologic 
sau care nu pot lua medicamente antiaritmice. 

IIa B 357- 361

Ablaţia nodului AV pentru controlul alurii ventriculare poate fi  realizată când alura ventriculară nu poate fi  controlată farmacologic şi când FA nu poate fi  prevenită prin 
medicaţia antiaritmică sau când aceasta determină reacţii adverse severe. 

IIb C 261, 262

Pentru pacienţii cu FEVS ≥50%, după ablaţia nodului AV se recomandă implantarea unui pacemaker bicameral (DDD) cu posibilitatea modifi cării modului de funcţionare 
dacă FA este paroxistică şi a unui pacemaker unicameral (VVIR) dacă FA este persistentă sau permanentă. 

I C 261, 262

Indiferent de tipul FA, pentru pacienţii cu FEVS <50% poate fi  realizată terapia de resincronizare cardiacă (CRT-P) după ablaţia nodului AV. IIb C 261, 262
Monitorizarea Holter ECG/48 ore la 6-12 luni pentru detectarea FA ar trebui realizată la pacienţii în ritm sinusal care au diametrul AS ≥45 mm. IIa C 72
Procedurile de ablaţie în timpul miectomiei septale pot fi  efectuate la pacienţii cu CMH şi FA simptomatică.  IIb C 362
Terapia antiplachetară cu aspirină 75- 100 mg şi clopidogrel 75 mg zilnic (când există un risc mic de sângerare) ar trebui luată în considerare dacă pacienţii refuză să 
folosească medicamente anticogulante orale (antivitamină K sau noi anticoagulante orale). 

IIa B 363

Când tratamentul cu antivitamină K cu doze ajustate (INR 2-3) nu poate fi  folosit din cauza incapacităţii de a menţine anticoagularea terapeutică, reacţiilor adverse la 
antivitamină K sau imposibilităţii monitorizării INR- un inhibitor direct de trombină (dabigatran) sau un inhibitor oral al factorului Xa (rivaroxaban sau apixaban) este 
recomandat. 

I B 364, 365

Tratamentul cu antivitamină K (INR 2-3) este recomandat permanent (pe toată durata vieţii), chiar dacă se obţine conversia la ritm sinusal, cu excepţia cazurilor în care 
există cauze reversibile pentru apariţia FA. 

I C 261, 262

AS = atriu stâng, AV = atrio-ventricular, CMH = cardiomiopatie hipertrofică, ECG = electrocardiogramă, FEVS = fracţie de ejecţie a ventriculului stâng, HAS-BLED (hipertensiune arterială, funcţie renală/hepatică anormală, accident 
vascular cerebral, istoric de hemoragie, INR labil, vârsta >65 ani, consum de alcool/ administrare concomitentă a altor medicamente cu risc hemoragic), INR = international normalized ratio
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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Foundation/ American Heart Association385 un număr 
redus de caracteristici clinice (prezenţa tahicardiei 
ven triculare nesusţinute, grosimea maximă a peretelui 
ventricular stâng ≥30 mm, istoricul familial de moarte 
subită cardiacă, sincopa neexplicată și răspunsul tensi-
onal anormal la efort) au fost folosite pentru a estima 
riscul și pentru a ghida terapia prin ICD (implantable 
cardiodefi brilator). Acest mod de abordare are anumite 
limite: în mod specifi c, se estimează riscul relativ și nu 
cel absolut; nu ţine cont de efectul diferit pe care îl au 
anumiţi factori de risc386, iar unii factori, precum grosi-
mea peretelui ventricular stâng, sunt trataţi ca variabi-
le binare, deși ei sunt asociaţi cu o creștere continuă a 
riscului121. În consecinţă, algoritmii actuali de estimare 
a riscului au o capacitate modestă de diferenţiere între 
pacienţii cu risc mare și cei cu risc scăzut386.

Alte caracteristici, precum fi broza miocardică (eva-
luată prin imagistică de tip rezonanţă magnetică cu 
contrast), anevrismele apicale ventriculare stângi și 
prezenţa mai multor mutaţii  ale genelor care codifi -
că proteinele sarcomerice, au fost propuse ca elemente 
suplimentare de diferenţiere care să ajute ghidarea tera-
piei prin ICD la indivizii cu risc intermediar, dar exită 
puţine date care să susţină această abordare33,129,144.

Recent, un studiu de tip cohortă, multicentric, re-
trospectiv, longitudinal care a inclus 3675 de  pacienţi, 
cunoscut ca HCM Risk - SCD, a dezvoltat și validat 
un nou model de predicţie a riscului de moarte subită 

cardiacă73. Scorul HCM Risk - SCD folosește variabile 
predictive care au fost asociate  cu un risc crescut de 
moarte subită cardiacă în cel puţin o analiză multiva-
riabilă publicată (a se vedea Tabel 5 online)73. Scorul 
nu include răspunsul anormal al tensiunii arteriale la 
efort ca marker de risc. Modelul oferă estimări indivi-
duale ale riscului de  moarte subită cardiacă la 5 ani, iar 
la compararea directă cu un model ce folosește patru 
factori de risc majori s-a constatat că are o putere de 
predicţie mai bună (îmbunătăţirea C-index de la 0,54 
la 0,7), comparabilă cu a unor algoritmi de predicţie 
similari, precum scorul CHA2DS2-VASc73.

Formula pentru calcularea scorului HCM Risk- SCD 
care permite estimarea riscului este următoarea: 

Probabilitate moarte subită cardiacă la 5 ani = 1- 
0,998 exp (index prognostic)

unde indexul prognostic =  [0,15939858 x gro-
simea maximă a peretelui ventricular stâng (mm)] 
-  [0,00294271 x grosimea maximă a peretelui ventri-
cular stâng2 (mm2)] + [0,0259082 x diametrul atriului 
stâng (mm)] + [0,00446131 x gradientul maxim (repa-
us/ Valsalva) în tractul de ejecţie al ventricului stâng 
(mm Hg)] + [0,4583082 x istoric familial de moarte 
subită cardiacă] + [0,82639195 x tahicardie ventricu-
lară nesusţinută] + [0,71650361 x sincopă neexplicată] 
- [0,01799934 x vârsta la momentul evaluării (ani)].

N.B. În modelul de estimare a riscului HCM Risk-
SCD a existat o relaţie non- liniară între riscul de 

Tabelul 7. Elementele clinice majore asociate cu un risc crescut de moarte subită cardiacă la adulți
Factor de risc Comentariu

Vârsta • Efectul vârstei asupra MSC a fost analizat în mai multe studii73,82,99,208,244,372-374 şi două au arătat o asociere semnifi cativă, cu creşterea riscului de MSC la pacienţii 
mai tineri73,99.

• Anumiţi factori de risc sunt mai importanţi la pacienţii mai tineri, mai ales TVNS69, HVS severă375 şi sincopa neexplicată99.
Tahicardia ventriculară nesusţinută 
(TVNS)

• TVNS (defi nită ca ≥3 extrasistole ventriculare consecutive cu o frecvenţă ≥120 bpm cu durată <30 secunde) apare la 20-30% dintre pacienţi în timpul monito-
rizării ECG ambulatorie şi este un predictor independent pentru MSC69,73,83,246,248,374.

• Nu există dovezi că frecvenţa, durata sau AV a TVNS infl uenţează riscul de MSC69,376.
Grosimea maximă a peretelui ventricu-
lului stâng

• Severitatea şi extensia HVS evaluate prin ecocardiografi e transtoracică sunt asociate cu riscul de MSC69,120,121,373.
• Câteva studii au identifi cat cel mai mare risc de MSC la pacienţii cu o grosime maximă a peretelui ventricular ≥30 mm, dar există puţine date despre pacienţii 

cu hipertrofi e extremă (≥35 mm)69,73,120,247,248,373,377,378.
Istoricul familial de MSC la vârstă tânără • Deşi defi niţiile variază73,120,372,377, istoricul familial de MSC este, de obicei, considerat semnifi cativ dacă una sau mai multe rude de gradul întâi cu sau fără 

diagnostic de CMH au decedat subit la vârstă <40 ani sau dacă s-a produs MSC la orice vârstă a unei rude de gradul întâi cu diagnostic stabilit de CMH. 
Sincopa • Sincopa este comună la pacienţii cu CMH, dar este difi cil de evaluat, putând avea multiple cauze379.

• Sincopa non-neurocardiogenă pentru care nu există o explicaţie după investigaţii se asociază cu risc crescut de MSC73, 83, 99, 244, 246-248.
• Episoadele produse în 6 luni de evaluare pot avea o valoare predictivă mai mare pentru MSC99.

Diametrul atriului stâng • Două studii au raportat o asociere pozitivă între mărimea AS şi MSC73,99. Nu există date privind asocierea dintre MSC şi aria sau volumul AS. Măsurarea dimensi-
unii AS este importantă şi pentru evaluarea riscului de FA (vezi secţiunea 9.4). 

Obstrucţia în tractul de ejecţie al 
ventriculului stâng

• Mai multe studii au raportat o asociere semnifi cativă între obstrucţia în TEVS şi MSC73,82,83,246,372,380. Rămân câteva întrebări fără răspuns, legate de importanţa 
prognostică a obstrucţiei în TEVS provocate şi de impactul tratamentului (medical sau invaziv) asupra MSC. 

Răspunsul tensiunii arteriale la efort • Aproximativ o treime dintre pacienţii adulţi cu CMH prezintă un răspuns anormal al TA sistolice la efort, caracterizat prin hipotensiune progresivă sau incapaci-
tatea de a creşte TA sistolică, care este cauzat de scăderea inadecvată a rezistenţei vasculare sistemice şi de rezerva scăzută a debitului cardiac241,381.

• Au fost raportate diferite defi niţii pentru răspunsul tensional anormal la pacienţii cu CMH69,83,246,377, acest ghid defi neşte răspunsul anormal al TA la efort ca 
incapacitatea de a creşte TA sistolică cu cel puţin 20 mmHg la efort maxim faţă de valoarea de repaus sau scăderea cu >20 mmHg faţă de TA maximă237.

• Răspunsul tensional anormal la efort este asociat cu un risc mai mare de MSC la pacienţii  cu vârstă ≤40 ani237, dar semnifi caţia prognostică la pacienţii >40 
de ani nu este cunoscută.  

AS = atriu stâng, AV = alura ventriculară, CMH = cardiomiopatie hipertrofică, ECG = electrocardiogramă, FA = fibrilaţie atrială, HVS = hipertrofie ventriculară stângă, MSC = moarte subită cardiacă, TA = tensiune arterială, TEVS = 
tract de ejecţie al ventriculului stâng, TVNS = tahicardie ventriculară nesusţinută



Romanian Journal of Cardiology
Vol. 25, No. 2, 2015



Ghidul ESC 2014 pentru diagnosticul ºi
tratamentul cardiomiopatiei hipertrofice

9.5.3.3 Cardiodefi brilatoarele implantabile
9.5.3.3.1 Prevenţia secundară. Pacienţii cu CMH 

care au supravieţuit unui episod de fi brilaţie ventricu-
lară sau tahicardie ventriculară susţinută au un risc 
foarte mare de apariţie a aritmiilor maligne ulterior și 
trebuie să benefi cieze de implantarea unui cardiodefi -
brilator327,391-393. În practica clinică, acest grup popula-
ţional este foarte restrâns, iar decizia implantării car-
diodefi brilatorului reprezintă rar o dilemma327. Există 
puţine date legate de aritmiile ventriculare induse de 
efort, dar rezultatele unui studiu sugerează că acestea 
sunt asociate cu un risc crescut de moarte subită car-
diacă246.

9.5.3.3.2 Prevenţia primară
Identifi carea persoanelor fără istoric de fi brilaţie 

ventriculară care au un risc crescut de moarte subită 
cardiacă rămâne o provocare. Numai un mic subgrup 
de pacienţi la care s-a implantat un cardiodefi brilator 
primesc șocuri electrice potenţial salvatoare de viaţă394. 
În același timp, un număr mare de purtători de cardi-
odefi brilatoare primesc șocuri inadecvate și dezvoltă 
complicaţii legate de implant327.

Autorii acestui ghid recomandă ca pacienţii să fi e 
supuși unei evaluări clinice standardizate (a se vedea 
Tabelul 5 online și Figura 7) prin care să se identifi ce 
un set predefi nit de variabile cu valoare prognostică, 
ce sunt utilizate pentru estimarea riscului la 5 ani de 
moarte subită cardiacă folosind modelul HCM Risk- 
SCD (un calculator online este oferit împreună cu 
acest ghid prin accesarea paginii de web www.escardio.

moarte subită cardiacă și grosimea maximă a peretelui 
ventriculului stâng73. Această relaţie este reprezentată 
în scorul de predicţie prin prezenţa grosimii maxime a 
peretelui ventricular ca termen ridicat la pătrat. 

9.5.3 Prevenţia morţii subite cardiace
9.5.3.1 Limitarea efortului
Deși aritmiile ventriculare susţinute documentate 

induse de efort sunt rare246 și majoritatea descărcărilor 
cardiodefi brilatorului implantabil pentru aritmii ven-
triculare se produc în absenţa tahicardiei sau a efortu-
lui fi zic387,388, pacienţii cu CMH trebuie sfătuiţi să nu 
participe la competiţii sportive și să nu practice activi-
tăţi fi zice intense, mai ales dacă prezintă factori de risc 
pentru moarte subită cardiacă sau obstrucţie în tractul 
de ejecţie al ventriculului stâng. 

9.5.3.2 Medicaţia antiaritmică
Nu există studii controlate, randomizate care să sus-

ţină folosirea antiaritmicelor pentru prevenţia morţii 
subite cardiace la pacienţii cu CMH. Amiodarona a 
fost asociată cu o incidenţă mai mică a morţii subite 
într-un mic studiu observaţional care a inclus pacienţi 
cu tahicardii ventriculare nesusţinute documentate la 
monitorizarea Holter, iar în altele a crescut pragul de 
apariţie a fi brilaţiei ventriculare, dar studiile observa-
ţionale sugerează că amiodarona nu reușește prevenţia 
morţii subite în toate cazurile389,390. Disopiramida nu 
pare să aibă un impact semnifi cativ asupra riscului de 
moarte subită cardiacă267.

Recomandări pentru prevenția morții subite cardiace
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Evitarea sporturilor de competiţied este recomandată pacienţilor cu CMH. I C 395
Implantarea unui cardiodefi brilator este recomandată pentru pacienţii care au supravieţuit unui stop cardiac prin fi brilaţie sau tahicardie ventriculară sau care prezin-
tă TV susţinute spontane care produc sincopă sau instabilitate hemodinamică şi care au o speranţă de viaţă >1 an. 

I B
327, 367,
391-393

HCM Risk- SCD este recomandat ca metodă de estimare a riscului de MSC  la 5 ani la pacienţii cu vârstă ≥16 ani fără istoric de FV/TV resuscitate sau TV susţinută 
spontană cu sincopă sau instabilitate hemodinamică.  

I B 73

Se recomandă ca riscul de MSC la 5 ani să fi e estimat la prima evaluare şi reevaluat la intervale de 1-2 ani sau ori de câte ori apare o modifi care a statusului clinic. I B 73
Implantarea unui cardiodefi brilator ar trebui realizată la pacienţii cu un risc estimat de MSC la 5 ani ≥6% şi o speranţă de viaţă >1 an, după o evaluare clinică amă-
nunţită care ţine cont de complicaţiile pe termen lung şi de impactul implantării cardiodefi brilatorului asupra stilului de viaţă, stării socio- economice şi psihologice. 

IIa B
73, 327, 393, 

396
Implantarea unui cardiodefi brilator poate fi  luată în considerare la pacienţii cu un risc estimat de MSC la 5 ani ≥4 %, dar <6%, care au speranţă de viaţă >1 an, 
după o evaluare clinică amănunţită care ţine cont de complicaţiile pe termen lung şi de impactul implantării cardiodefi brilatorului asupra stilului de viaţă, stării socio- 
economice şi psihologice.

IIb B
73, 327, 393, 

396

Implantarea unui cardiodefi brilator poate fi  luată în considerare la pacienţii cu un risc estimat de MSC la 5 ani <4% numai dacă aceşti pacienţi asociază elemente cu 
importanţă prognostică dovedită şi când evaluarea complicaţiilor pe termen lung şi a impactului implantării cardiodefi brilatorului asupra stilului de viaţă, stării socio- 
economice şi psihologice sugerează un benefi ciu net al tratamentului intervenţional. 

IIb B
73, 327, 393, 

396

Implantarea unui cardiodefi brilator nu este recomandată pacienţilor cu un risc estimat de MSC la 5 ani <4% şi care nu asociază alte elemente cu importanţă prognos-
tică dovedită.

III B
73, 327, 393, 

396
FV = fibrilaţie ventriculară, MSC = moarte subită cardiacă, TV = tahicardie ventriculară
d Ghidul ESC defineşte sportul de competiţie ca implicarea de tip amator sau profesionist într-o activitate fizică regulată şi participarea la competiţii oficiale (a se vedea ghidul ESC pentru mai multe detalii)395.
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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9.5.3.3.3 Aspecte practice privind implantarea cardio-
defi brilatoarelor

Anterior implantării unui cardiodefi brilator, pacien-
ţii trebuie informaţii despre riscul șocurilor inadecvate, 
complicaţiilor legate de implant și despre implicaţiile 
sociale și ocupaţionale (inclusiv restricţiile pentru con-
ducerea autovehiculelor) ale implantării unui cardio-
defi brilator. Studiile care evaluează rolul testării defi -
brilării la momentul cardioimplantului sunt în desfășu-
rare, dar praguri înalte de defi brilare au fost raportate 
la pacienţii cu hipertrofi e ventriculară stângă severă 
și la cei afl aţi în tratament cu amiodaronă397-400. Până 
când date specifi ce pacienţilor cu CMH vor fi  disponi-
bile, testarea defi brilării poate fi  realizată în funcţie de 
decizia clinicianului. Pentru pacienţii cu un prag mare 
de defi brilare sau la care nu s-a reușit cardioversia la 
momentul testării, opţiunile sunt reprezentate de im-
plantarea subpectorală și de manevre standard, precum 
inversarea polarităţii vectorului corespunzător șocului 
electric, schimbarea înclinării șocului electric, inclu-
derea/ excluderea unui dispozitiv la nivelul venei cave 
superioare urmată de retestare și, dacă este necesar, im-
plantarea unui circuit subcutanat. 

Dispozitivul ar trebui programat să identifi ce fi bri-
laţia ventriculară la frecvenţe >220/minut pentru a mi-
nimaliza șocurile pentru fi brilaţie atrială cu conducere 
rapidă. O zonă de discrimare a tahicardiei supraven-
triculare, adaptată caracteristicelor pacientului, poate 
fi , de asemenea, avută în vedere. Studii observaţionale 
au arătat că pacingul antitahicardic este efi cient pentru 
oprirea aritmiilor ventriculare în CMH, dar nu reduce 
incidenţa șocurilor inadecvate387,401. Deoarece electrozii 
atriali nu reduc incidenţa șocurilor inadecvate327,393,396, 
majoritatea pacienţilor necesită un singur electrod 
ventricular. Excepţiile sunt reprezentate de pacienţii cu 
obstrucţie în tractul de ejecţie al ventricului stâng, la 
care un electrod atrial oferă opţiunea pentru un pacing 
cu întârziere atrio-ventriculară mică și de pacienţii în 
ritm sinusal cu disfuncţie sistolică ventriculară stângă, 
la care terapia de resincronizare cardiacă poate fi  de 
preferat (a se vedea secţiunea 9.3.1.2). Având în vedere 
rezultatele studiului MADIT- RIT (Multicenter Auto-
matic Defi brillator Implantation Trial- Reduce Inappro-
priate Th erapy), programarea numai pentru șoc electric 
poate fi  considerată pentru preveţia primară, deși acest 
trial a inclus pacienţi cu fracţie de ejecţie ventriculară 
stângă redusă402.

Beta-blocantele și/ sau amiodarona sunt recoman-
date pacienţilor cu cardiodefi brilator implantabil care 
continuă să aibă aritmii ventriculare simptomatice sau 

org/guidelines-surveys/esc-guidelines/Pages/hyper-
trophic-cardiomyopathy.aspx).

Modelul HCM Risk- SCD permite încadrarea în una 
din cele trei categorii de risc determinate prin consens 
(risc mare, intermediar și mic) așa cum prezintă Figura 
7. Recomandările pentru implantarea unui cardiode-
fi brilator pentru fi ecare categorie de risc iau în consi-
derare nu numai riscul statistic absolut, ci și vârsta și 
starea generală de sănătate a pacientului, precum și 
factorii socio-economici și impactul psihologic al tra-
tamentului. Recomandările sunt sufi cient de fl exibile 
încât să ţină cont de scenarii care nu sunt cuprinse de 
modelul HCM Risk- SCD.

Scorul de estimare a riscului de moarte subită cardi-
acă nu trebuie folosit pentru pacienţi cu vârsta <16 ani, 
pentru atleţi sau pacienţi cu boli metabolice/ infi ltrative 
(de exemplu boala Anderson-Fabry) sau sindroame (de 
exemplu sindrom Noonan). Modelul nu folosește gra-
dientul în tractul de ejecţie al ventriculului stâng indus 
de efort și nu a fost validat pentru evaluarea riscului de 
moarte subită cardiacă înainte sau după miectomie sau 
ablaţie septală cu alcool.

Deoarece relaţia dintre grosimea maximă a perete-
lui ventriculului stâng și risc nu este liniară, riscul de 
moarte subită calculat poate fi  eronat la pacienţii cu hi-
pertrofi e ventriculară stângă severă (≥35 mm). Astfel 
pot fi  generate valori mici ale riscului la această cate-
gorie de bolnavi, însă așa cum este menţionat de datele 
pe care se bazează modelul, rata morţii subite cardiace 
este foarte mică în acest grup. Acest fenomen a mai fost 
observat în cel puţin un studiu anterior99.

În așteptarea unor studii viitoare, scorul de risc tre-
buie folosit cu prudenţă pentru pacienţii la care grosi-
mea maximă a peretelui ventricular este ≥35 mm.

Cardiodefi brilatoarele implantabile nu sunt reco-
mandate când riscul estimat de moarte subită cardiacă 
la 5 ani este <4% și nu există alte elemente clinice cu 
potenţială importanţă prognostică (de exemplu multi-
ple morţi subite la vârstă tânără în familie sau un răs-
puns anormal al tensiunii arteriale la efort). Când sunt 
prezente astfel de situaţii, decizia privind implantarea 
unui cardiodefi brilator trebuie luată pentru fi ecare caz 
în parte ţinând cont de raportul dintre benefi ciu și ris-
cul pe termen lung dat de prezenţa complicaţiilor și 
de impactul implantării cardiodefi brilatorului asupra 
stilului de viaţă, statusului socio- economic și sănătăţii 
psihice. 
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gistru multicentric care a inclus 58 de pacienţi cu CMH 
au oferit date preliminare de efi cacitate și siguranţă407.

9.5.4 Riscul de moarte subită la copii
Implantarea unui cardiodefi brilator (epicardic dacă 

este necesar) este indicată la copiii care au prezentat 
aritmii ventriculare maligne. La copiii cu vârste sub 8 
ani, stratifi carea clinică a riscului pentru a stabili nece-
sitatea profi laxiei primare cu un cardiodefi brilator este 
îngreunată de lipsa studiilor clinice. Riscul de deces sau 
transplant cardiac este mai mare la copii și la pacienţii 
cu boli metabolice moștenite sau cu sindroame mal-
formative.408 Există un consens general, ca și la adulţi, 
că hipertrofi a ventriculară stângă severă, sincopa ne-
explicată, prezenţa tahicardiei ventriculare nesusţinute 
și istoricul familial de moarte subită reprezintă factori 
majori de risc pentru moartea subită cardiacă409. Defi -
niţia hipertrofi ei ventriculare stângi severe la copii și 
preadolescenţi a fost evaluată folosind diferite strategii 

care primesc șocuri recurente în pofi da tratamentu-
lui optimal și reprogramării dispozitivului219. Studiul 
electrofi ziologic este recomandat pacienţilor cu cardi-
odefi brilatoare implantabile care au primit șocuri ina-
decvate determinate de tahicardii supraventriculare, cu 
scopul de a identifi ca și trata orice substrat aritmic care 
se pretează la ablaţie403.

Un cardiodefi brilator cu sistemul de electrozi subcu-
tanat a fost recent dezvoltat (S- ICDTM, Boston Scien-
tifi c) și aprobat de FDA, putând fi  luat în considerare 
la pacienţii cu CMH care nu au indicaţie de pacing404. 
O atenţie deosebită trebuie acordată pentru asigura-
rea detectării optime a undei R în repaus și la efort, cu 
scopul de a evita șocuri inadecvate produse prin detec-
tarea eronată a undei T. Toţii pacienţii trebuie să aibă 
mai mult de un vector ECG pentru screening, pentru 
a permite programarea alternativă dacă se produce de-
tectarea eronată405,406. Rezultatele provenite dintr-un re-

Figura 7. Strategia pentru implantarea cardiodefi brilatoarelor.
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tă de limitare a capacităţii de eff ort415. Dacă blocul atri-
oventricular este secundar medicaţiei, dozele ar trebui 
ajustate și necesitatea cardiostimulării reevaluată. 

Benefi ciul cardiostimulării în tratamentul intole-
ranţei la efort este incert. Riscurile pacingului cronic 
la nivelul ventriculului drept în CMH asupra funcţiei 
ventriculare stângi nu sunt cunoscute, dar pacingul bi-
ventricular ar trebui folosit cât mai rar pe cât posibil, cu 
excepţia cazurilor când se impune pentru tratamentul 
obstrucţiei în tractul de ejecţie al ventriculului stâng. 
Terapia de resincronizare cardiacă (CRT-P) ar trebui 
considerată pentru pacienţii cu disfuncţie sistolică ven-
triculară stângă (fracţie de ejecţie <50%)339,416.

9.7 Tahicardia ventriculară
Tahicardia ventriculară nesusţinută (defi nită ca trei 

sau mai multe extrasistole ventriculare cu o frecvenţă 
≥120/min, cu durată <30 secunde) este o descoperire 
frecventă la monitorizarea ECG ambulatorie69,70,417,418. 
Prevalenţa sa crește cu vârsta și se corelează cu grosi-
mea peretelui ventricular stâng și cu prezenţa captării 
tardive de gadolinium la rezonanţa magentică69,140. Ta-
hicardia ventriculară nesusţinută este un factor de risc 
pentru moartea subită cardiacă, dar nu necesită în ge-
neral tratament antiaritmic. Apariţia sa în timpul sau 
imediat după efort este foarte rară, dar poate fi  asociată 
cu un risc mai mare de moarte subită246.

Tahicardia ventriculară monomorfă susţinută docu-
mentată (≥30 secunde) este rară, dar poate fi  mai frec-

și măsurători410,411. Recomandarea acestui ghid este ca 
grosimea maximă a peretelui ventriculului stâng ≥30 
mm sau un scor Z ≥6 să fi e considerate elemente cu risc 
major de moarte subită cardiacă în populaţia pedia-
trică410.

Implantarea unui cardiodefi brilator ar trebui luată în 
considerare pentru copiii care au doi sau mai mulţi fac-
tori de risc majori. Defi brilatoarele unicamerale sunt 
adecvate în majoritatea cazurilor și reduc riscul com-
plicaţiilor412. În cazuri selecţionate, implantarea unui 
cardiodefi brilator poate fi  avută în vedere și la pacienţi 
cu un singur factor de risc, după o analiză atentă a ris-
curilor și benefi ciilor implantării dispozitivului, pentru 
copil și familie. 

9.6 Bradicardia și blocul atrioventricular 
simptomatice
Bradicardia simptomatică determinată de disfunc-

ţia nodului sinusal și blocul atrioventricular sunt rela-
tiv neobișnuite la pacienţii cu CMH și ar trebui tratate 
conform ghidului ESC actual249. Prezenţa blocului atri-
oventricular ar trebui să ridice suspiciunea existenţei 
unor subtipuri genetice particulare (desmină, FHL1, 
PRKAG2) la pacienţii mai tineri și a amiloidozei și a 
bolii Anderson-Fabry la pacienţii mai vârstnici (a se 
vedea secţiunea 5 legată de diagnosticul cardiomiopa-
tiei hipertrofi ce). În mod contrar, incompetenţa crono-
tropă este destul de frecventă (mai ales la pacienţii cu 
boală Anderson-Fabry) și reprezintă o cauză importan-

Recomandări privind aspectele practice ale implantării cardiodefi brilatoarelor
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Înainte de implantarea cardiodefi brilatorului, pacienţii trebuie informaţi despre riscul şocurilor inadecvate, al complicaţiilor legate de implant şi despre implicaţiile sociale, 
ocupaţionale şi asupra conducerii autovehiculelor ale dispozitivului. 

I C 219, 327

Beta-blocantele şi/sau amiodarona sunt recomandate pacienţilor cu cardiodefi brilator care au aritmii ventriculare simptomatice sau primesc şocuri recurente în ciuda 
tratamentului optim şi reprogramării dispozitivului. I C 219, 403
Studiul electrofi ziologic este recomandat pacienţilor cu cardiodefi brilator cu şocuri inadecvate determinate de tahicardii supraventriculare regulate, pentru a identifi ca şi 
trata orice substrat artimic care poate fi  ablat. 

I C 403

Un cardiodefi brilator cu sistemul de electrozi subcutanat (S- ICDTM) poate fi  luat în considerare pentru pacienţii cu CMH fără indicaţie de cardiostimulare. IIb C 407
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările

Recomandări pentru implantarea cardiodefi brilatoarelor la copii
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Implantarea unui cardiodefi brilator este recomandată pentru copiii care au supravieţuit unui stop cardiac sau au prezentat tahicardii ventriculare susţinute documentate. 
I B

409, 414, 
414

Implantarea unui cardiodefi brilator ar trebui realizată la copiii cu doi sau mai mulţi factori majori de risc* după consiliere adecvată şi când o evaluare a riscului complicaţi-
ilor pe termen lung şi a impactului cardiodefi brilatorului asupra stilului de viaţă şi stării psihologice sugerează un benfi ciu net al tratamentului intervenţional. 

IIa C
377, 409, 

414
Implantarea unui cardiodefi brilator poate fi  luată în considerare pentru copiii cu un singur factor de risc major* după consiliere adecvată şi când o evaluare a riscului 
complicaţiilor pe termen lung şi a impactului cardiodefi brilatorului asupra stilului de viaţă şi stării psihologice sugerează un benfi ciu net al tratamentului intervenţional.

IIb C 409

a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
* Factori de risc majori pentru moarte subită cardiacă în populaţia pediatrică: grosimea maximă a peretelui ventriculului stâng ≥30 mm sau un scor Z ≥6, sincopa neexplicată, tahicardie ventriculară nesusţinută (≥3 extrasistole 
ventriculare consecutive cu o frecvenţă ≥120 bpm cu durată <30 secunde), istoric familial de moarte subită cardiacă (una sau mai multe rude de gradul întâi cu sau fără diagnostic de CMH au decedat subit la vârstă <40 ani sau dacă s-a 
produs MSC la orice vârstă a unei rude de gradul întâi cu diagnostic stabilit de CMH).
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dar trebuie efectuat exclusiv la fi ecare 2-3 ani, cu ex-
cepţia cazului în care apare o modifi care a simptome-
lor. Există o serie de date cu privire la modifi cările de 
fi broză miocardică decelate la rezonanţa magnetică pe 
parcursul urmăririi, dar atunci când este disponibilă, 
evaluarea pe bază de rezonanţă magnetică poate fi  efec-
tuată la cinci ani sau la fi ecare 2-3 ani la pacienţii care 
prezintă progresia bolii424. O evaluare completă, inclu-
siv ECG, ecocardiografi e transtoracică și monitorizarea 
ambulatorie ECG, trebuie efectuată într-un interval de 
1-3 luni și la 6-12 luni după terapiile invazive de ablaţie 
septală.

11. REPRODUCEREA ȘI CONTRACEPȚIA

11.1 Introducere
Sarcina este asociată cu modifi cări fi ziologice, in-

clusiv creșterea cu 40-50% a volumului plasmatic și a 
debitului cardiac, a reducerii rezistenţei vasculare siste-
mice și a unui status hipercoagulant. Deși majoritatea 
femeilor cu CMH au o sarcină fără complicaţii, aceste 
modifi cări fi ziologice sunt asociate cu risc crescut pen-
tru mamă și făt, deoarece supraîncarcarea volemică 
este prost tolerată în condiţiile prezenţei obstrucţiei 
tractului de ejecţie și a disfuncţiei diastolice. Consili-
erea adecvată și la timp privind contracepţia, riscurile 
asociate sarcinii și riscul transmiterii  bolii fătului este 
importantă în cazul tuturor femeilor cu CMH427,428.

11.2 Contracepția și întreruperea sarcinii
Când o fată cu CMH ajunge la vârsta fertilităţii, 

aceasta trebuie să fi e consiliată cu privire la metodele 
contraceptive sigure și efi ciente, deoarece sarcinile ne-
planifi cate comportă un risc sporit427. Metodele de bari-
eră (prezervative, diafragme, inele pelvine) sunt sigure, 
dar nu la fel de efi ciente precum contraceptivele orale 
combinate cu spermicide (rata de eșec la 1 an 15-30%).

Contraceptivele cu doză scăzută, cu 20 mg sau 30 
mg etinilestradiol sunt efi ciente (deși mai puţin la ado-
lescente) și pot fi  utilizate în siguranţă de majoritatea 

ventă la pacienţii cu anevrisme apicale de ventricul 
stâng256,419. Excluderea bolii arteriale coronariene ar 
trebui realizată la pacienţii cu episoade prelungite sau 
simptomatice sau la cei care asociază factori de risc 
pentru ateroscleroză. Nu există date care să susţină 
că tahicardia ventriculară susţinută bine tolerată he-
modinamic determină un prognostic mai prost decât 
tahicardia ventriculară nesusţinută, dar ea ar trebui 
considerată factor de risc pentru moartea subită car-
diacă. Pacienţii cu tahicardii ventriculare prost tolerate 
ar trebui să benefi cieze de implantarea unui cardiodefi -
brilator și de tratament cu beta-blocante sau amiodaro-
nă, pentru a suprima noi episoade. Când există dovada 
unei origini focale, studiul electrofi ziologic și ablaţia 
pot fi  avute în vedere420-422.

10. RECOMANDĂRI PRIVIND URMĂRIREA DE RUTINĂ
În general, pacienţii cu CMH necesită monitorizare pe 
tot parcursul vieţii în vederea detectării modifi cărilor 
în privinţa  simptomelor, riscului de reacţii adverse, ob-
strucţiei în tractul de ejecţie al ventriculului stâng, func-
ţiei ventriculare stângi și a ritmului cardiac.

Există o serie de date longitudinale cu privire la frec-
venţa modifi cărilor simptomelor sau funcţiei cardia-
ce, dar studiile transversale indică faptul că prevalen-
ţa aritmiilor atriale și a disfuncţiei sistolice  crește cu 
înaintarea în vârstă222,224,225,423. Frecvenţa monitorizării 
este determinată de gravitatea afecţiunii, de vârstă și 
de simptome. O examinare clinică, inclusiv ECG cu 12 
derivaţii și ecocardiografi e transtoracică ar trebui efec-
tuate  la fi ecare 1-2 ani sau mai devreme dacă pacienţii 
acuză noi simptome de insufi cienţă cardiacă. Electro-
cardiograma în ambulatoriu se recomandă a fi  efectua-
tă anual (sau la fi ecare 6 luni dacă este prezentă dilata-
rea atrială stângă ≥45 mm) pentru detectarea aritmiilor 
atriale sau ventriculare asimptomatice și este indicată 
ori de câte ori pacienţii prezintă sincope sau palpitaţii.

Atunci când este disponibil, testul cardiopulmonar 
poate furniza dovezi obiective privind agravarea bolii, 

Recomandări privind urmărirea de rutină
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

O evaluare clinică, inclusiv ECG cu 12 derivaţii şi ecografi e transtoracică, este recomandată la fi ecare 12-24 luni la pacienţii stabili clinic. I C 68,72,74,84,85
O evaluare clinică, inclusiv  ECG cu 12 derivaţii şi ecografi e transtoracică, este recomandată ori de câte ori este prezentă o modifi care a simptomelor. I C 68,72,74,84,85
Monitorizarea ambulatorie ECG timp de 48 de ore se recomandă  la fi ecare 12-24 de luni la pacienţii stabili clinic, la fi ecare 6-12 luni la pacienţii în ritm sinusal care 
prezintă  dimensiunea  atriului stâng >45 mm şi ori de câte ori pacienţii reclamă noi palpitaţii. 

I C 69-73

CMR poate fi  luat în considerare la fi ecare 5 ani la pacienţii stabili clinic sau la fi ecare 2-3 ani la pacienţii cu simptome progresive. IIb C 424
Testarea apariţiei simptomelor induse de efort poate fi  luată în considerare la fi ecare 2-3 ani la pacienţii stabili clinic sau anual la pacienţii cu simptome progresive. IIa C 425
Testul cardiopulmonar (atunci când este disponibil) poate fi  luat în considerare la fi ecare 2-3 ani la pacienţii stabili clinic sau anual la pacienţii cu simptome 
progresive.

IIb C 233,426

CMR = rezonanţă magnetică cardiacă; ECG = electrocardiogramă; TTE = ecocardiografie transtoracică.
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările
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tiv427. Când diagnosticul genetic pre-implantare (con-
sultaţi secţiunea 6) reprezintă o problemă, trebuie avut 
în vedere riscul asociat fertilizării in vitro.

11. 4 Consilierea preconcepție
Majoritatea femeilor cu CMH tolerează bine sarcina. 

Ventriculul stâng mic, hipertrofi at, poate, în majori-
tatea cazurilor, să se acomodeze creșterii fi ziologice a 
volumului sanguin fără o creștere a presiunii de umple-
re. Cele câteva cazuri raportate de deces al mamei au 
apărut, în majoritatea cazurilor, la femei cunoscute ca 
fi ind expuse unui risc foarte mare430-432. Deteriorarea în 
timpul sarcinii apare de cele mai multe ori la femei care 
sunt simptomatice anterior sarcinii431,433,434. Prevalenţa 
insufi cienţei cardiace diferă de la un studiu la altul, dar 
este mai probabilă la femeile care au prezentat o func-
ţie a ventricului stâng scăzută anterior sarcinii431-433,435. 
Gradienţii  ventriculului stâng tind să înregistreze o 
ușoară creștere în timpul sarcinii, iar gradienţii cres-
cuţi pre-sarcină au fost raportaţi ca asociindu-se cu 
mai multe complicaţii pe parcursul sarcinii430-432,434,436. 
Femeile care prezintă aritmii anterior sarcinii sunt mai 
predispuse să experimenteze  recurenţă în timpul sar-
cinii430,436, dar sarcina în sine nu pare să sporească sub-
stanţial riscul producerii unei aritmii430,432,433,436.

Ideal, evaluarea riscului trebuie efectuată anterior 
conceperii, utilizând clasifi carea modifi cată a Orga-
nizaţiei Mondiale a Sănătăţii (OMS)427. Majoritatea pa-
cienţilor cu CMH fac parte din Clasa II sau III OMS 
(Tabelul 8)427. Justifi carea  împotriva conceperii (Clasa 
IV OMS) este prezentă la o minoritate redusă de pa-
cienţi care prezintă o disfuncţie ventriculară stangă 
semnifi cativă sau obstrucţie severă în tractul de ejecţie 
simptomatică. Sarcina poate fi  posibilă după ameliora-
rea obstrucţiei.

Ecocardiografi a trebuie efectuată în vederea evalu-
ării funcţiei ventriculare, regurgitării mitrale și a ob-
strucţiei. Testarea la efort (de preferinţă anterior sar-
cinii sau, la femeile cu sarcină asimptomatică, până 
la 80% din frecvenţa cardiacă maxim prezisă) este un 
instrument important în evaluarea capacităţii funcţio-
nale, a frecvenţei cardiace și a arimiilor427,437. Trebuie 
ela borat un plan privind utilizarea medicamentelor și 
urmărirea în timpul sarcinii și trebuie discutat cu paci-
enta și partenerul acesteia, anterior concepţiei427. Con-
silierea genetică este recomandată tuturor femeilor cu 
CMH (consultaţi secţiunea 6).

11.5 Managementul sarcinii și al nașterii
Femeile care se încadrează în Clasa II OMS trebuie 

evaluate trimestrial. Femeile din Clasa III OMS trebuie 
monitorizare lunar sau bilunar, în centre specializate, 

femeilor cu CMH, cu excepţia celor care prezintă un 
risc trombembolic crescut (de ex., femeile cu insufi ci-
enţă cardiacă sau fi brilaţie atrială), cu excepţia cazului 
în care folosesc o terapie  de anticoagulare orală adec-
vată. Contraceptivele orale nu sunt recomandate niciu-
nei femei care fumează și care are vârsta peste 35 de 
ani sau care prezintă antecedente de trombembolism. 
Contracepţia de urgenţă este sigură în cazul femeilor 
cu CMH427,429. Contraceptivele doar pe bază de proges-
teron sunt o alternativă sigură, dar efi cacitatea pilulei 
doar pe bază de progesteron  (desogestrel) depinde de 
complianţă (administrare zilnică, cu o variaţie <12 ore). 
Alte contraceptive doar pe bază de progesteron pot fi  
utilizate, inclusiv injecţiile la 3 luni cu  acetat de me-
droxiprogesteron sau implanturile dermice pe bază de 
progesteron, dar trebuie folosite cu atenţie la fe meile cu 
insufi cienţă cardiacă sistolică sau diastolică, din cauza 
riscului de retenţie a lichidelor. Dispozitivul intrauterin 
(DIU) cu eliberare de levonorgestrel reprezintă o alter-
nativă sigură și efi cientă. Metodele bazate doar pe pro-
gesteron nu sunt întotdeauna tolerate din cauza pierde-
rilor de sânge. Un DIU din cupru poate fi  utilizat, dar 
este mai puţin efi cient și este asociat cu o pierdere de 
sânge lunară sporită. În momentul introducerii DIU nu 
este necesară profi laxia antibiotică, dar pot apărea re-
acţii vasovagale în timpul implantării, iar la femeile cu 
obstructie severă în tractul de ieșire a ventricului stâng 
trebuie, prin urmare, să fi e implantat după un consult 
cardiologic și în spital.

Sterilizarea poate fi  realizată în siguranţă prin legarea 
trompelor uterine, deși trebuie avute în vedere riscu-
rile prezentate de anestezie și tumefi erea abdominală. 
Sterilizarea histeroscopică cu un dispozitiv EssureTM 
(Bayer) reprezintă o alternativă, dar poate fi , de aseme-
nea, asociată cu reacţii vasovagale427,429.

Întreruperea sarcinii trebuie realizată în spital, după 
o consultaţie cu medicul cardiolog. Dilatarea și evacua-
rea sunt, în general, sigure; deoarece prostaglandina E1 
sau E2 poate conduce la scăderea rezistenţei vasculare 
sistemice și la creșterea frecvenţei cardiace, este indi-
cată monitorizarea hemodinamică. Prostaglandina F 
crește presiunea arterială pulmonară și trebuie evita-
tă427.

11.3 Tratament împotriva infertilității
Fertilizarea in vitro poate fi  asociată cu retenţie de 

lichid și risc de trombembolism arterial și venos. Deși 
este probabil sigură în cazul pacientelor cu CMH cu 
risc redus, aceasta trebuie evitată la pacientele cu in-
sufi cienţă cardiacă sau fi brilaţie atrială  și la femeile cu 
hipertrofi e severă și pattern de umplere  de tip restric-
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câte ori sunt prescrise betablocante, se recomandă mo-
nitorizarea creșterii fătului și a stării nou-născutului.

Verapamilul și diltiazemul sunt clasifi cate de FDA ca 
aparţinând Clasei C, ceea ce înseamnă că benefi ciile lor 
potenţiale le pot garanta utilizarea la femeile însărcina-
te, în ciuda potenţialelor riscuri.

Disopiramida trebuie utilizată numai atunci când 
potenţialele benefi cii depășesc riscurile, deoarece poate 
genera contracţii uterine438.

Amiodarona trebuie utilizată numai atunci când este 
absolut necesar din cauza riscului de toxicitate tiroidia-
nă  fetală, de retard de creștere și de efecte neurologice 
adverse427,439,440.

Pe durata sarcinii,dacă este prost tolerată, fi brilaţia 
atrială poate fi  convertită la ritm sinusal . Deoarece au 
fost descrise puţine cazuri de stres fetal imediat după 
conversia electrică, această procedură trebuie efectuată  
cu monitorizare cardiacă și eventual  efectuarea unei 
cezariene de urgenţă441. În cazul fi brilaţiei atriale per-
sistente sau paroxistice se recomandă anticoagularea cu 
heparină cu greutate moleculară mică cu monitoriza-
rea anti-factor-Xa (nivelul vârfului anti-Xa 0,8-1,2 U/
ml la 4-6 ore post dozaj) în primul trimestru și de la 36 
de săptămâni  sau cu antivitamina K în cel de-al doilea 
și al treilea trimestru427. Anticoagulantele orale noi (de 
ex., dabigatran, rivaroxaban) nu sunt recomandate din 

de către o echipă multidisciplinară427. Atenţia trebuie 
îndreptată asupra statusului simptomelor, a obstrucţiei  
în tractul de ejecţie a ventriculului stâng, asupra aritmi-
ilor și a funcţiei ventriculare. Ecocardiografi a trebuie 
efectuată în fi ecare trimestru sau atunci când apar noi 
simptome.

Recomandările privind utilizarea de medicamente 
pe durata sarcinii și alăptării sunt rezumate în Tabe-
lul web 6427. Când este prescris un tratament, trebuie 
avute în vedere posibilele efecte nocive asupra fătului. 
Cu toate acestea, atât medicul, cât și pacientul trebuie 
să realizeze că neadministrarea tratamentului mamei 
poate reprezenta un pericol la adresa sănătăţii acesteia 
și, prin urmare, și a fătului (de ex. tratamentul împo-
triva aritmiilor ventriculare grave și terapia anticoa-
gulantă împotriva fi brilaţiei atriale). În cele din urmă, 
interesele mamei trebuie să primeze.

Betablocantele trebuie continuate, dacă au fost deja 
folosite anterior sarcinii (deși se recomandă re-eva-
luarea necesităţii utilizării lor), iar efectele secundare 
precum retardul de creștere, bradicardia neonatală sau 
hipoglicemia nu sunt de obicei grave și pot fi  ușor ges-
tionate. Tratamentul cu betablocante trebuie început 
când apar noi simptome427,434. Metoprololul este cel mai 
frecvent utilizat; atenololul nu este recomandat deoare-
ce a fost asociat cu un retard de creștere crescut. Ori de 

Tabelul 8. Clasifi carea OMS modifi cată privind riscul cardiovascular matern: principii și aplicabilitate
Clasa de 

risc
Riscul asociat sarcinii Aplicabilitatea la CMH

I Risc crescut nedetectat de mortalitate maternă 
şi risc redus sau niciun risc de morbiditate

-

II Risc redus de morbiditate maternă sau creştere 
moderată a morbidităţii

Majoritatea femeilor cu CMH:
Obstrucţie usoară până la moderată; asimptomatic cu sau fără medicaţie, aritmii controlate optim, funcţie sistolică  normală sau disfuncţie 
uşoară de ventricul stâng

III Risc semnifi cativ de mortalitate maternă sau 
morbiditate gravă

Obstrucţie severă , simptome sau aritmii în ciuda medicaţiei optime, disfuncţie sistolică  moderată de ventricul stâng

IV Risc extrem de mare de mortalitate maternă sau 
morbiditate gravă; sarcină contraindicată

Disfuncţie sistolică  severă de ventricul stâng, simptome severe date de obstrucţia în tractul de ejecţie a ventriculului stâng

CMH = cardiomiopatie hipertrofică; LV = ventricul stâng; LVOTO = obstrucţie în tractul de ejecţie al ventriculului stâng; WHO = Organizaţia Mondială a sănătăţii.

Recomandări privind problemele de reproducere la femeile cu cardiomiopatie hipertrofi că
Recomandări Clasăa Nivelb Ref.c

Evaluarea riscului anterior sarcinii şi consilierea sunt indicate în cazul tuturor femeilor. I C 427,428
Consilierea privind contracepţia sigură şi efi cientă este indicată în cazul tuturor femeilor care au ajuns la vârsta fertilă. I C 427,429
Consilierea privind riscul transmiterii de boli este recomandată tuturor bărbaţilor şi femeilor anterior conceperii. I C 427
Administrarea betablocantelor (de preferinţă, metoprololul) trebuie continuată la femeile care le-au folosit anterior sarcinii. IIa C 427,434
Administrarea betablocantelor (de preferinţă, metoprololul) trebuie începută la femeile care dezvoltă simptome în timpul sarcinii. I C 427,434
Ori de câte ori sunt prescrise betablocante, se recomandă monitorizarea creşterii fetale şi a stării nou-născutului. I C 427,434
Naşterea vaginală planifi cată (indusă) este recomandată ca primă opţiune la majoritatea pacientelor I C 427
Anticoagularea terapeutică cu HGMM sau cu antagonişti ai vitaminei K, în funcţie de stadiul sarcinii se recomandă în cazul fi brilaţiei atriale. I C 427
Conversia trebuie avută în vedere în cazul fi brilaţiei atriale persistente. IIa C 441
HGMM = heparină cu greutate moleculară mică.
a Clasa de recomandare
b Nivelul de evidenţă
c Referinţa (e) care susţine recomandările



Ghidul ESC 2014 pentru diagnosticul ºi
tratamentul cardiomiopatiei hipertrofice

Romanian Journal of Cardiology
Vol. 25, No. 2, 2015



la diferenţierea între CMH și hipertrofi a ventriculară 
fi ziologică cauzată de antrenamentul fi zic și care sunt 
cel mai bine susţinute de datele publicate59,445-460.

12.2 Hipertensiunea arterială
În practica clinică, poate reprezenta o provocare pu-

nerea unui diagnostic diferenţial între cardiopatia hi-
pertensivă pe de o parte și CMH asociată cu hiperten-
siune  pe de altă parte. Regresia HVS după tratamentul   
hipertensiunii se contrazice cu diagnosticul de CMH, 
dar situaţia inversă nu este întru totul adevărată461-466. 
Caracteristicile clinice care sugerează un diagnostic de 
CMH la un pacient cu hipertensiune sunt rezumate în 
Tabelul 9.

12.2.1 Imagistica
Masa ventriculară crescută, determinată pe baza 

ecocardiografi ei, este prezentă la >30% dintre pacien-
ţii hipertensivi467. Gradul de hipertrofi e este infl uenţat 
de etnie, de agenţii neuroumorali și de diverșii factori 
genetici468-470. În general, grosimea maximă a peretelui 
VS este mai mare la pacienţii cu CMH neechivoc, dar 
există o suprapunere între cele două condiţii471-473. Ma-
joritatea pacienţilor cu HVS de cauză hipertensivă pre-
zintă o grosime septală interventriculară de <15 mm474-

477, dar în cazul pacienţilor afro-americani (în special 
în cazul prezenţei unei boli renale cronice) grosimea 
maximă a septului interventricular nu este neobișnu-
it să se încadreze în intervalul 15-20 mm478. Captarea 
tardivă de gadolinium este raportate la nivelul miocar-
dului mijlociu și a epicardului atât în cazul CMH, cât și 
în cazul hipertensiunii136, dar tinde să fi e situată în seg-
mentul cu cea mai mare grosime a peretelui și în punc-
tele de inserţie a VD în cazul CMH136. În mod similar, 
în timp ce disfuncţia diastolică și dilatarea atriului sâng 
pot fi  observate în cazul CMH și a hipertensiunii, dis-
funcţia diastolică severă este mai tipică pentru CMH. 
Imagistica miocardică prin Doppler și strain  pot ajuta 
la distingerea între cele două entităţi479,480. Obstrucţia 
tractului de ejecţie a ventriculului stâng în repaus sau 
la efort poate fi  observată la pacienţii hipertensivi și nu 
reprezintă un criteriu de diagnostic481,482.

12.2.2 Electrocardiograma
Pe ECG cu 12 derivaţii, HVS pe baza criteriului de 

voltaj, poate fi  observată la 10-20% dintre pacienţii hi-
pertensivi care prezintă hipertrofi e de pereţi, dar, cel 
puţin în cazul caucazienilor, repolarizarea anormală, 
anomaliile de conducere și undele Q sunt neobișnui-
te68,467,483,484. Fibrilaţia atrială este comună ambelor afec-
ţiuni, afectând aproximativ o treime dintre pacienţi. 
Complexele ventriculare premature și tahicardia ven-

cauza toxicităţii dovedite la animale și a datelor insufi -
ciente la oameni. Când este indicat, trebuie efectuată 
implantarea unui pacemaker sau unui ICD în timpul 
sarcinii, dacă este posibil cu ghidaj ecocardiografi c.

La fi nalul celui de-al doilea trimestru, o echipă mul-
tidisciplinară trebuie să elaboreze un plan de naștere. 
Nașterea vaginală planifi cată este în general preferată, 
deși femeile asimptomatice cu forme ușoare ale bolii 
pot intra în travaliu spontan. Cezariana este în prin-
cipal efectuată din motive obstetrice, dar trebuie avută 
în vedere la pacientele cu obstrucţie severă a tractului 
de ejecţie a ventriculului, naștere prematură în timpul 
terapiei cu anticoagulante orale sau la cele cu insufi ci-
enţă cardiacă gravă. Anestezia epidurală și cea spinală 
sunt benefi ce în cazul diminuării durerii și a stresului, 
dar trebuie aplicate corespunzător pentru a se evita va-
sodilataţia și hipotensiunea, în special când există ob-
strucţie severă. Anestezia spinală administrată printr-o 
singură injecţie trebuie evitată427,442. În timpul sarcinii, 
monitorizarea frecvenţei și ritmului cardiac trebu-
ie avute în vedere la pacientele cu un risc crescut de 
dezvoltare de aritmii434. Ocitocina trebuie administrată 
încet numai sub formă de perfuzie, pentru a se evita 
hipotensiunea și tahicardia.

Din cauza riscului crescut de apariţie a edemului 
pulmonar cauzat de comutările de lichid post-naștere, 
monitorizarea  clinică trebuie continuată timp de 24-48 
de ore427. În timpul nașterii vaginale, nu este necesară 
dezactivarea ICD-ului.

12. ASPECTE SPECIALE

12.1 Diagnosticarea cardiomiopatiei hipertrofi ce 
la atleți
Adaptarea fi ziologică la antrenamentul fi zic intens 

este asociată cu modifi cări  ECG care refl ectă un tonus 
vagal crescut, dilatarea de cavităţi cardiace și o creș-
tere în grosimea și masa peretelui VS443. Abilitatea de 
a diferenţia corespunzător între CMH și acest efect al 
antrenamentului normal este importantă, deoarece un 
diagnostic incorect prezintă implicaţii mult mai ample 
pentru atleţi și pentru familiile acestora, precum și pen-
tru organizaţiile sportive și societate ca întreg. Au fost 
descrise mai multe caracteristici clinice care diferenţi-
ază între hipertrofi a fi ziologică și cea patologică444,445, 
dar pot apărea nelămuriri în cazul persoanelor cu HVS 
(hipertrofi e ventriculară stângă) borderline sau ușoară 
446. În absenţa unui standard absolut valid, diagnosti-
carea CMH la un atlet necesită integrarea unui număr 
de parametri diferiţi, cu o sensibilitate și specifi citate 
diferite. Tabelul web 7 rezumă caracteristicile care ajută 
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rii VS în stenoza aortică se corelează puţin cu gradul 
stenozei valvei. Între 20% și 30% prezintă un pattern 
asimetric al grosimii peretelui, deși gravitatea hipertro-
fi ei este de obicei relativ redusă (grosimea peretelui ≤15 
mm)491,492. Grosimea peretelui ventricular stâng ≥15 
mm a fost raportată la pacienţii hipertensivi în vârstă 
în grupuri mici, care au fost examinaţi prin rezonanţa 
magnetică450. Mișcarea sistolică anterioară și gradientul 
dinamic sunt raportate la pacienţii cu stenoză aortică și 
complică măsurarea precisă a gradienţilor. Tratamentul  
stenozei aortice trebuie să fi e conform recomandărilor 
ESC actuale493. La pacienţii cu stenoză aortică și la care 
obstrucţia dinamică nu este demonstrată pre-operator, 
miomectomia septală este controversată și nu este reco-
mandată pentru utilizarea de rutină494.

Până la o treime dintre pacienţii cu CMH prezintă 
regurgitare aortică ușoară, cauzată probabil de obstruc-
ţia sub-aortică și de fl uxul cu velocitate mare din trac-
tul de ejecţie VS495,496. Regurgitarea aortică  moderată 
până la severă este mai puţin frecventă și este, de obi-
cei, generată de afectarea primară a valvei aortice sau a 
rădăcinii aortice și de endocardita infecţioasă497. Când 
este prezentă la un pacient cu obstrucţie în tractul de 
ejecţie, un mecanism diferit de SAM care să explice 
obstrucţia, precum o membrană subaortică, trebuie 
exclus. Regurgitarea aortică poate de asemenea apărea 
după o miomectomie septală, în special la copii și ti-
neri498,499. Severitatea regurgitării aortice trebuie evalu-
ată în conformitate cu îndrumările ESC  actuale prin 
evaluarea anatomiei valvei, dimensiunii rădăcinii aor-
tice și a aortei ascendente și a altor parametri calitativi, 
semicantitativi și cantitativi500. Dimensiunea cavităţii 
VS este un marker invalid în ceea ce privește gravitatea 
regurgitării aortice în cadrul CMH.

12.4.2 Afectarea valvei mitrale 
Morfologia anormală a valvei mitrale, apărută se-

cundar obstrucţiei în tractul de ejecţie a ventriculului 
stâng este discutată în secţiunea 9.1.3. Evaluarea ano-

triculară nesusţinută sunt raportate  până la 30% dintre 
pacienţii cu hipertensiune arterială și HVS485-487.

12.3 Hipertrofi a de sept bazală izolată (sept 
sigmoid) la persoanele în vârstă
Unele persoane în vârstă prezintă o formă ușoară de 

hipertrofi e de sept bazală (uneori cunoscută sub denu-
mirea de sept sigmoid) asociată cu o angulare crescută 
între aortă și cavitatea VS. Multe dintre aceste persoane 
au istoric de hipertensiune, iar altele prezintă calcifi ca-
re de inel mitral. Date limitate sugerează faptul că per-
soanele care prezintă acest pattern de remodelare ven-
triculară sunt mai puţin predispuse la a avea afecţiuni 
familiale sau o mutaţie a unei gene cardiace care codi-
fi că proteinele sarcomerice488. Important este faptul că, 
din cauza unui gradient crescut provocat  în tractul de 
ejecţie al ventriculului stâng, unii pacienţi cu hipertro-
fi e septală bazală experimentează simptome la efort și 
trebuie evaluaţi prin utilizarea unor provocări fi ziolo-
gice și prin ecocardiografi e de efort  în aceeași manieră 
în care sunt evaluaţi pacienţii cu diagnosticul de  CMH 
neechivoc489,490. Este difi cil de oferit recomandări pri-
vind screening-ul familiei în cadrul acestui grup, dar 
acesta trebuie ghidat de implicările membrilor familiei 
și de prezenţa unor simptome suspecte prezente la ru-
dele pacientului.

12.4 Diagnosticarea și managementul afecțiunilor 
valvulare la pacienții cu cardiomiopatie 
hipertrofi că

12.4.1 Afecţiunea valvei aortice
În absenţa unor antecedente familiale privind CMH 

sau a unor antecedente cunoscute de CMH anterior 
dezvoltării unei afecţiuni valvulare aortice semnifi cati-
ve , diagnosticul diferenţial între, pe de o parte, stenoza 
aortică cu hipertrofi e  severă și, pe de altă parte, CMH 
asociat cu o afecţiune a valvei aortice degenerative 
poate fi  difi cil, în special la persoanele în vârstă hiper-
tensive. În general, pattern-ul și gravitatea remodelă-

Tabelul 9. Caracteristici clinice care ajută la stabilirea diagnosticului diferențial între cardiopatia hipertensivă și cardiomiopatia hipertrofi că
Caracteristici clinice care favorizează exclusiv hipertensiunea
ECG cu 12 derivaţii normal sau voltaj crescut fără modifi cări de repolarizare
Regresia HVS după 6-12 luni printr-un control riguros al tensiunii arteriale sistolice (<130 mmHg)466

Caracteristici clinice care favorizează cardiomiopatia hipertrofi că
Antecedente familiale de CMH
Hipertrofi e ventriculară dreaptă
Captare tardivă a gadoliniului în punctele de inserţie VD sau în segmentele cu grosime maximă ale VS la rezonanţa magnetică cardiacă
Grosimea maximă a peretelui VS ≥15 mm (persoane caucaziene); ≥20 mm (afro-americani)
Disfuncţie diastolică severă
Repolarizare anormală importantă, tulburări de conducere sau unde Q pe ECG cu 12 derivaţii
ECG = electrocardiogramă; HVS = hipertrofie ventriculară stânga; VD = ventriculul drept; VS = ventricul stâng
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maliilor intrinseci ale valvei mitrale poate fi  difi cilă în 
prezenţa obstrucţiei ,pentru că ea însăși  conduce la 
regurgitarea mitrală. Abordarea integrativă standard în 
ceea ce privește evaluarea regurgitării mitrale, conform 
recomandărilor ESC/European Association for Cardio-
Th oracic Surgery (EACTS) privind managementul afec-
ţiunilor cardiace valvulare493, prezintă unele limitări în 
cazul CMH deoarece cavitatea VS este adesea mică, 
chiar și în prezenţa regurgitării mitrale severe, iar pa-
rametrii Doppler convenţionali nu sunt valabili la pa-
cienţii cu obstrucţie. În general, măsurătorile calitative 
ale anatomiei valvei - Doppler CW și color, combinate 
cu dimensiunea atriului stâng și estimarea presiunii de 
la nivelul arterei pulmonare - ajută într-o măsură mai 
mare. În cazuri selectate, ecografi a transesofagiană 
poate fi  de ajutor în defi nirea mecanismului și a gravi-
tăţii regurgitării de la nivelul valvei mitrale.

12.4.3 Profi laxia endocarditei
În ceea ce privește CMH, endocardita infecţioasă se 

limitează propriu-zis la pacienţii cu obstrucţie în  trac-
tul  de ejecţie VS, în special la cei cu atriul stang dila-
tat501. Incidenţa endocarditei la pacienţii cu obstrucţie 
a fost de 3,8 la 1000 de persoane pe an și probabilitatea 
endocarditei a fost de 4,3% la 10 ani de urmărire în ca-
drul unui studiu cu grup mare de subiecţi501. Leziunile 
endocardice cele mai frecvente apar pe valva mitrală 
anterioară îngroșată sau pe suprafaţa adiacentă a septu-
lui interventricular497,502. La fel ca și în cazul  pacienţilor 
cu afecţiuni valvulare, trebuie încurajată o igienă orală 
bună, dar profi laxia de rutină pe bază de antibiotice nu 
este recomandată la pacienţii ce prezintă obstrucţie503. 
Profi laxia pe bază de antibiotice trebuie avută în vedere 
în cazul procedurilor cu risc crescut la pacienţii cu pro-
teze valvulare, cu endocardite anterioare sau boli cardi-

Tabelul 10. Considerații privind stilul de viață general la pacienții cu cardiomiopatie hipertrofi că
Subiect Îndrumări generale

Efort  Pacienţii cu CMH trebuie să evite activităţile sportive competitive, dar trebuie să păstreze un stil de viaţă sănătos
 Recomandări cu privire la activităţile recreaţionale trebuie personalizate în funcţie de simptome şi de riscul de complicaţii asociate afecţiunii, inclusiv de 

mortea subită
Dietă, alcool şi greutate  Pacienţii trebuie încurajaţi să păstreze un index al masei corporale optim

 Mesele bogate pot precipita durerile toracice, în special la pacienţii cu obstrucţie de VS. Este posibil ca mesele mai mici şi mai frecvente să fi e de ajutor
 A se evita deshidratarea şi alcoolul în exces, în special la pacienţii cu obstrucţie de VS
 Constiparea este o reacţie adversă frecventă asociată administrării de verapamil/disopiramidă şi trebuie gestionată prin dietă şi, dacă este necesar, prin 

administrarea de laxative
Fumat  Nu există date care să indice o interacţiune între fumatul de tutun şi CMH, dar pacienţilor trebuie să li se furnizeze sfaturi generale privind riscurile de 

sănătate asociate fumatului şi, când sunt disponibile, informaţii privind abandonarea fumatului
Activitate sexuală  Pacienţilor trebuie să li se ofere oportunitatea de a discuta despre preocupările lor cu privire la activitatea sexuală. Anxietatea şi depresia  după diagnostic 

sunt frecvente şi unii pacienţi pot exprima vinovăţie sau teamă referitor la diagnosticul genetic care li s-a pus şi la riscul de a transmite boala copiilor
 Pacienţii trebuie consiliaţi cu privire la potenţialul efect al tratamentului urmat cu privire la performanţa sexuală
 În general, pacienţii trebuie să evite inhibitorii PDE5, în special dacă prezintă obstrucţie în tractul de ejecţie a ventriculului stâng

Medicaţie  Pacienţilor trebuie să li se furnizeze informaţii cu privire la tratamentul urmat, inclusiv referitor la posibilele reacţii adverse şi interacţiuni cu medicamentele 
prescrise, cu cele eliberate fără reţetă şi cu terapiile complementare

 Acolo unde este posibil, vasodilatatoarele periferice trebuie evitate la pacienţi, în special dacă prezintă obstrucţie de VS
Vaccinare  În absenţa unor contraindicaţii, pacienţii simptomatici trebuie sfătuiţi să-şi facă anual vaccinului anti-gripal
Capacitatea de a conduce  Majoritatea pacienţilor sunt eligibili pentru obţinerea unui carnet de conducere obişnuit şi pot continua să şofeze, cu excepţia cazului în care manifestă simpto-

me care îi distrag 
 Recomandările privind obţinerea carnetului de conducere pentru transportul bunurilor cu greutate mare sau a pasagerilor, trebuie să fi e conforme cu legislaţia 

locală
 Pentru recomandări suplimentare privind capacitatea de a conduce cu ICD, consultaţi  EHRA504 şi reglementările locale

Ocupaţie  Majoritatea persoanelor cu CMH vor putea să continue să lucreze. Implicaţiile activităţilor manuale difi cile care implică sarcini extenuante trebuie discutate 
împreună cu specialistul corespunzător

 În cazul unor ocupaţii, precum cea de pilot şi cele din serviciile militare şi de urgenţă, există instrucţiuni stricte privind eligibilitatea
 Implicaţiile sociale şi fi nanciare ale diagnosticării cu CMH trebuie incluse în consilierea rudelor anterior screening-ului clinic sau genetic 

Asigurări de deplasare şi vacanţă  Majoritatea pacienţilor asimptomatici sau cu simptome minore pot zbura în siguranţă. Pentru recomandări suplimentare, consultaţi Starea de fi tness asociată 
pasagerilor cu afecţiuni cardiovasculare505

 Companiile de asigurare pot cere mai mulţi bani pentru asigurările în caz de deplasare. În unele ţări, organizaţiile care sprijină pacienţii pot furniza recoman-
dări suplimentare referitoare la obţinerea unei asigurări rezonabile.

Asigurare de viaţă  Diagnosticul de CMH va genera difi cultăţi în obţinerea unei asigurări de viaţă sau a unei ipoteci. În momentul diagnosticării, pacienţilor trebuie să li se 
furnizeze sfaturi privind regulile care se aplică în diferite ţări.

Sarcină şi naştere  Consultaţi capitolul Reproducere şi contracepţie (secţiunea 11)
Educaţie/formare  Profesorii şi alţi îngrijitori trebuie să li se furnizeze sfaturi şi informaţii scrise relevante îngrijirii copiilor cu CMH

 În absenţa simptomelor şi a factorilor de risc, copiilor trebuie să li se permită efectuarea de activităţi fi zice  minime până la moderate, conform sfatului cardio-
logului 

 Trebuie elaborate prevederi pentru copiii cu difi cultăţi de învăţare şi alte nevoi speciale
EHRA = European Heart Rhythm Association (Asociaţia europeană privind tulburările de ritm cardiac); ICD = cardiodefibrilator implantabil; PDE5 = fosfodiesterază 5; VS = ventricul stâng.
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