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Cirurgia da estenose subadrtica
hipertréfica: resultadosa
longo prazo

A estenose subadrtica hipertrofica idiopatica (ESAH) € uma cardiopatia responsavel por
sintomatologia progressiva ou morte stbita. Embora a desobstrucéo cirdrgica da via de saida do
ventriculo esquerdo sgja seguida por melhora clinica e hemodinamica na maioria dos pacientes, 0s
critérios de indicacdo cirudrgica e o procedimento a ser empregado ainda sdo discutidos.

SAo revistos os resultados obtidos com a cirurgia da ESAR em 14 pacientes operados entre janeiro
de 1970 ejulho de 1980 no Instituto de Cardiologia do Rio Grande do Sul. Doze doentes apresentavam
ESAH isolada e, em 2, ela estava associada a insuficiéncia mitral severa. A cirurgia consistiu em
miomectomia septal em cunha atraves da valva adrtica, nos 12 doentes com anomalia isolada e na
substituicdo valvar mitral, nos demais. Em um paciente foi realizada ponte de veia safena para a
artéria coronaria descendente anterior. Um paciente faleceu no pés-operatério imediato, por arritmia
ventricular refrataria ao tratamento clinico e nenhum 6bito tardio foi registrado. Dez pacientes tive-
ram beneficios pela cirurgia, comreducéo da sintomatologia e melhora da classe funcional, incluindo-
se 0s 2 com substitui¢ao da valvula mitral. Ficou demonstrada, em 5 pacientes, a reducdo do gradiente
ventriculo esquerdo-aorta por estudo hemodinamico. Em 3 pacientes, permanece variavel grau de
limitacdo fisica.

Conclui-se: 1) existe lugar para substituicdo da valva mitral em casos selecionados quando esta
associada afecgéo valvar cominser cao andémala dos muiscul os papilaresda valva mitral; 2) miomectomia
septal em cunha é procedimento adequado para reduzir a obstrugdo da via de saida de ventriculo
esguerdo; 3) a indicacdo cirlrgica pode ser estendida de pacientes severamente sintométicos aos

doentes de menor sintomatologia, mas em risco de morte stbita.

A estenose subadrtica hipertrofica (ESAH) é uma do-
encado musculo cardiaco, responsavel por sintomatologia
progressiva ou morte stbita. Possui 3 caracteristicas es-
peciais: 1) geneticamente é transmitida em caréter
autossdmico dominante *; 2) ha um componente dito
“miopatico”, com desarranjo miofibrilar, aumento do nu-
mero defibrdcitosefibroseintersticial % 3) existe despro-
porcdo anatbmica entre a espessura do septo
interventricular (IV) hipertrofiado e a da parede do
ventriculo esquerdo (VE), com obstrucéo a gecéo
ventricular esquerda durante a sistole 2.

Emboraadesobstrucéo cirargicadaviade saidado VE
sejaseguidapor melhoraclinicae hemodinémicanamaio-
ria dos pacientes, os critérios da indicagdo e os procedi-
mentos cirdrgicos a serem empregados ainda sdo discuti-
dos. O objetivo do presente trabalho € o estudo de 14
casos de ESAH operados no Instituto de Cardiologia do

Rio Grande do Sul, bem como revisdo concisadaliteratura.
Casuistica e métodos

Entrejaneiro de 1970 ejulho de 1980, 14 pacientesforam
operados paratratamento da ESAH. Doze pacientes apre-
sentavam ESAH isoladae, em dois, elaestavaassociadaa
insuficiénciamitral moderada.

Os dados clinicos e hemodiné@micos esto resumidos
nastabelasl, Il elll.

Todos os pacientes foram abordados por toracotomia
longitudinal com esternotomia mediana e a circulagdo
extracorpdrea, hipotérmicaa28°C, excluir técnicaderotina
foi empregada.

A preservacdo miocardica transoperatoria
foi feita com auxilio da hipotermia sistémica
nos 3 primeiros pacientes e com hipotermia té-

Trabaho realizado no Servico de Cirurgia Cardiovascular e Unidade de Pesquisa do Instituto de Cardiologia do Rio Grande do Sul.
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pica nos 10 subsequientes. No Ultimo, associou-se ainda
cardioplegiahipotérmicae hipercalémica

Tabela | - Sintomatologia pre-operatério— N = 14.

. . . . Diagndstico N.° casos % LC - %
A miomectomia foi executada em todos os pacientes, Dispnda progressiva 11 786 672 - 899
obedecendo ao seguinte protocolo cirdrgico; 1) incisdo “ Angina pectoris’ 7 50,0 362 - 638
obliqua da aorta, em dire¢do ao seio de Valsalva néo- Sincope 13 929 857 - 1000
coronariano, como o objetivo de facilitar a exposicéo do é,"'tm'ai A él ngg %2 - ﬁg'g
septo 1V; 2) relaxamento completo do coraggo paramelho- Incope ¥ Angina : R
Tabela |l - Pacientes submetidos a miomectomia - N = 12.
Caso Idade Grau Insuficiéncia Gradiente Evolucéo
n.° Sexo funcional mitral VE-AO
1 11F. 1 - 90 Obito no P.O. imediato
2 27 M. 1 - - Boa
3 54 M. v - - Boa
4 54 M. 1 +++++ 89 Regular, IC grau |l
5 56 M. \% +++++ 72 IC grau I, bloqueio deramo E
6 17F. 11 - 55 Boa
7 31 M. v - 45 Regular, IC grau Il
8 18 F. v - 102 Boa
9 26 M. 1 +HA+++ 64 Boa
10 28 F. 11 - 72 Boa
11 17F. 11 - 84 Boa
12 18 F. 1 - 40 Regular, BAV 1.° grau
Tabelalll - Pacientes submetidos a substituicdo valvar e miomectomia- N = 2.
Caso Idade Grau Insuficiéncia Lesbes Gradiente Evolugdo
n.’ Sexo funcional mitral associadas VE-VO
Obstructes
1 47 F. I +H/++++ coronarianas 104 Excelente
em artéria
desc. anterior
2 28 F. W% +H/++++ - 110 Excelente

rar a exposi¢do do septo 1V, o que é facilitado pela
hipotermiatdpicae, maisrecentemente, comacardioplegia
induzida por potéssio; 3) a miomectomia € realizada de
maneiraaformar-seum“cana” no septo, localizado entre
osfolhetos coronarios esquerdo edireito (fig. 1); 4) apro-
fundidade do “cana” estd em fungdo da espessura do
septo. Um parémetro adeguado paratestar apermeabilidade
do canal de fluxo VE-Ao é o emprego de dilatadores de
didmetro variaveis, segundo tabelas apresentadas por
Rowlatt ecol. %

Em dois pacientes, concomitantemente com a
miomectomia, avalvamitral foi substituida por prétese de
Lillehei-K aster (tab. I1). A andlisetransoperatdria, 0 apare-
Iho valvar apresentavaencurtamento efibrose dacordoa ha,
resultando em grau moderado de insuficiéncia mitral. em
ambos 0s casos, como descrito em 1973 por Cooley (EA0
mitrogénica). No 2.° paciente, foi realizada ainda
revascularizacdo do miocardio (ponte aortocoronéria com
veia safena para a artéria coronaria descendente anterior).

Resultados

O primeiro paciente faleceu ap6s 48 horas de pds-ope-
ratério, por arritmiaventricular refratériaao tratamento cli-
nico.
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Treze pacientes encontram-se em acompanhamento
ambulatorial e nenhum ébito foi registrado. A figura 2
mostra a curva de sobrevida da série.

No pés-operatério tardio um paciente (n.° 5) apresen-
tou bloqueio de ramo esquerdo einsuficiénciamitral. pro-
gressivae ndo apresentaevolucdo clinicasatisfatéria, pois
estdatuamente em classefunciond 111 (NYHA).

Outros dois pacientes (n.° 4 e 7), permanecem em grau
funcional II.

O Ultimo paciente operado apresentou, has primeiras
horas de pds-operatorio, arritmia ventricular que cedeu
com o emprego de agentes betablogueadores por via
endovenosa.

Os demais pacientes apresentam boa evolugdo, com
vidaativaenormal, em grau funciona | (fig. 3).

A avaliacdo hemodinamicapés-operatoriafoi realizada
em 5 pacientes. A reducdo do gradiente sistdlico ventriculo-
aorta, pode ser acompanhado pelo gréfico dafigura4.

Destacamos que 0s dois pacientes nos quais a valva
mitral. foi substituidapor prétese de baixo-perfil, foram os
que apresentaram melhor evolucéo.
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Fig. 1- A - Representagdo esquemética da ressecgdo “em cunha’ do septo hipertrofiado; B - Septo interventricular hipertrofiado visto pela aortotomia
Feita a ressecgdo “em cunha’, vé-se o fragmento retirado.
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As sérios relatadas por Frank e Braunwald ¢ sugerem
gue a miocardiopatia hipertréfica € uma doenca clinica-
mente benigna, evoluindo para a deterioragdo e morte em
25% dos casos. Deoutro lado, Aldman e col. “demonstra-
ram ser essaumaenfermidade de carédter progressivo: 75%
dos pacientes estudados evoluiram parainsuficiénciacar-
diacadegrauslll elV. Esses autores acreditam que aobs-
trucdo daviade saidado ventricul o esquerdo, associadaa
regurgitacdo mitral, foi aprincipal causadamaevolugo.
Isso coincide com a nossa experiéncia, pois 0s pacientes
com graus variaveis de insuficiéncia mitral apresentam
evolugdo mais rgpida dos sintomas.

De outro lado, se as arritimias no pré-operatorio séo
incomuns nessa afeccdo, elas sdo mal toleradas por resul-
tarem em freqlientes manifestaces de baixo débito.

A morte stibitamerece andlise mai s cuidadosa. Elapode
surgir prematuramente ou durante o curso de um quadro
de insuficiéncia cardiaca congestiva. Dentro da histéria
natural de enfermidade sua incidéncia é de 3% a 4% ao
ano. Sendo a morte stibita uma complicacdo freqiente da
ESAH, éimportanteidentificar agueles pacientesmais su-
jeitosarisco. Infeizmente, ndo hipardmetrosclinicos (ida
de, quadro clinico, sexo, histéria familiar, magnitude do
gradiente ventriculo esguerdo-aorta, presséo diastolica
final ou alteracBes eletrogréficos) que possam servir de
critérios seguros. Hardarson5 sugere que pacientesjovens
(= 20 anos) e sintomati cos apresentam precocemente alta
mortalidade.

O papel do tratamento cirdrgico no curso da histéria
natural dessaenfermidade tem sofrido varias objecOeste-
oricas >3 e que podem ser assim assumidas: 1) alimitagdo
funcional imposta aos pacientes € o resultado do compo-
nente “miopético” da enfermidade e a cirurgia em nada
interfere napatologiabésica; 2) o déficit nacomplacéncia
do ventriculo esquerdo € o fator hemodinamico bésico da
insuficiénciacardiacae o tratamento cirdrgico também ndo
melhora essa situacdo, podendo até pioré-la; 3) areducdo
do gradiente ventriculo esquerdo-aorta consegiiente a
miomectemia pode ser devido em grande parte ao dono
miocardico transoperatdrio, apesar de todos 0s progres-
S0S ha preservacdo miocardica.

V arias técnicas operatérias tém sido propostas e del as,
amiomectomiaseptal éamaisamplamente empregada**s.

A influénciafavoravel do tratamento cirdrgico pode ser
demonstrada pela curva da sobrevida de nossa série. Em
acompanhamemto médio de até 8 anos ndo houve 6bitos
tardios.

Analisando a qualidade de vida dos pacientes no pos-
operatorio e comparando-acom ado pré-operatorio pode-
mos verificar: 1) ha nitida melhora dos sintomas nos pri-
meiros anos, com queda do gradiente ventriculo esquer-
do-aortaem condicdes; 2) alongo prazo, o tratamento ndo
previne o reaparecimento gradual dos sintomas.

No estado atual da compreensdo da histéria natural
dessa enfermidade, o dado preditivo mais seguro é o da
relacdo entre a espessura do septo interventricular e ada
parede posterior do ventriculo esquerdo, medida através
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do ecocardiograma (Fig. 5). Os pacientes que apresentam
umarelacdo de 1,5 e 2, s80 0s que apresentam maior inci-
dénciade morte stbita.

Essas observagBesindicam que o componente miopético”
do processo condtitui o fator critico no prognastico.

Assim, o reaparecimento dos sintomas, o risco de mor-
te slbita e o 6bito conseqliente & insuficiéncia cardiaca
congestivando sdo completamente eliminados pelo trata-
mento cirdrgico , podendo ocorrer em nimero pegqueno de
pacientes. Outras complicagdes que podem eventual men-
te surgir no pos-operatorio sdo os fendmenos embdlicos,
ainsuficiénciaadrticaou mitral, asarritmiascardiacase o
aparecimento de comunicagdo interventricular. Estadltima
pode ser decorrente da miomectomia excessiva com con-
sequiente perfuracdo do septo interventricular. Entre os
recursos utilizados paraevita-lapode ser usadaapal pacdo
bimanual do septointerventricular previamente aresseccéo
e urna miomectomia limitada a confec¢do de umavia de
saidade ventricul o esquerdo adequada paraaidade e peso
do paciente .

O papel davalva mitral na génese dessa enfermidade
tem sido também motivo de controvérsia.

Admite-se que durante a sistole ventricular o septo
hipertrofiado se projete sobre o folheto septal da mitral
determinando obstrugéo navia de saida do ventriculo es-
querdo 8. Por essaraz&o, Cooley ecol.  em 1973 preconi-
zaram a substituicdo do aparelho valvar mitral por uma
prétese de baixo-perfil. Nanossa casuisticaisso foi reali-
zado em dois pacientes, ambos com grau moderado de
insuficiéncia mitral. A inspecdo no transoperatério, a
cordoal ha apresentava-se espessada assim corno os mus-
culos papilares. Outro dado anatbmico que constatamos
foi ainser¢éo atipicados muscul os papilaresdamitral. Em
condi¢des normais e vista através da aortotomia, ainser-
¢do dos musculos papilares guardava simetria entre a
comissura dos folhetos coronarianos esguerdos e 0 ndo
coronariano. Constatamos ainda a rotago horéria dain-
serc¢do damuscul aturapapilar, o que por si séjaeum fator
obstrutivo (fig. 6).

Acreditamos gque apenas nessas situacdes a substitui-
¢do valvar mitral tem seu papel. Ambos os pacientesassim
operados evoluem com 5 anos e 6,5 anos de pos-operaté-
rio, assintomaticos. O exame hemodinémico pos-operatd-
rio revelaauséncia de gradiente importante no ventriculo
esquerdo-aorta(7 e10 mmHG).

O emprego de betabloqueadores no pds-operatério ba-
seia-se em agdo farmacol 6gi ca de reducdo do grau de obs-
trucdo daviadefinida: a) de saidado ventricul o esquerdo;
b) controle dasarritimias.

O primeiro paciente dasériefa eceu na482horade pos-
operatério por fibrilaggo ventricular rebeldeamedicacdo e
as medidas de cardioversdo. Ja o 14.° paciente, que tam-
bém apresentou essa complicagdo, respondeu favoravel-
mente a agdo do betabloqueador por via endovenosa.

Essa medicag8o, no nosso entender, deve ser continu-
ada no pds-operatorio tardio, considerando-se o fator
miopaético daenfermidade.



cirurgia da estenose subadrtica hipertréfica

Fig. 5- Relagdo entre aespessurado septo |V (S) e ada parede posterior daVE (P) medida pelo ecocardiograma. Normalmente essarelagdo é deaté 1,2.
Na ESAH ela estd aumentada importante fator preditivo de morte stbita. (Ver texto).
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Fig. 6 - A - Representagdo esquemética do plano da valva mitral, em condiges normais e visualizada através da aortotomia; B - Inser¢do andmala dos
muscul os papilares da valva mitral (rotagdo horéria) encontrada em dois casos da presente série (ver texto).

Quanto aos parametros paraindicagdo cirurgica, apro- IV. Nela, estdo relacionadas todas as variaveis pre-
gressdo dos sintomas e refratariedade ao tratamento clini- sentes, sendo a cada uma atribuida determinado
co temsido o critério mais seguro. Eimportante, no entan- valor. A indicacao cirlrgica estaria condicionada
to, quantificar todos os parametros clinicos, ecogréficose aum valor total igual ou maior do que 7. Assim,
hemodinamicos. Nesse sentido, confeccionamos atabela poderemos ter a Situagéo na qua| 0 quadro clini-
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€O ndo seja muito exuberante (valor 3) mascomhis-
toriafamiliar de morte stibita (valor 2), relagéo espessura
do septo/parede posterior > 2.0 (valor 2), gradientesistélico
VE-Ao>60 mm Hg (valor 1), com um total de 8 pontose
conseqiiente indicacdo cirurgica.

Tabela |V - Quantificagio dos critérios para tratamento

cirdrgicona ESAH.

1 - Sintomatologia

Sincope
Dispnéia |
Arritmia > Peso 5
Angina |
Sincope + Angina
2 - Gradiente VE - Ao Peso 1
Espessura septo
3 — Relagéo [T >2 Peso 2
Espessura da parede
posterior
4- Histéria familiar de morte stbita Peso 2
SUmmary

Hypertrophic subaortic stenosis (HSS) is related to
progressive clinical deterioration or sudden death.
Although surgical relief of the left ventricular tract is
followed by clinical and hemodynamicimprovement in most
cases, selection of patients for surgery and the operative
technics are still discussed.

Theauthorsreview theresults of surgery for HSSin 14
patients operated between 1970 and 1980. Twelve patients
had isolated HSS and two patients had associated mitral
insufficiency. Surgical technique consisted mainly in a
wedge septal myomectomy through the aortic valve;
associated procedures were mitral valve replacement in
two, and saphenous vein graft in one patient. One patient
died intheimmediate postoperative period from ventricular
arrhythmia. There were no late deaths. Ten patients
improved clinically after the surgery, including those
submitted to mitral replacement. In five patientstherewas
areduction in the gradient between the left ventricle and
the aorta. In the remaining three patients there was aless
improvement inthefunctional class(NYHA).

We conclude hat: 1) there is a definite place for the
substitution of the mitral valve in selected patients
(especially when the HSS is “mitrogenic”); 2) septal
myomectomy is an adequate procedure to reduce left
ventricular outflow obstruction; 3) patients with slight
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physical disability may also be candidates for surgery if
the risk of sudden death is present.
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