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Movimento anterior sistélico atipico
das cordoalhas mitrais.
Estudo ecocardiografico familiar

Oitentaeumfamiliaresdiretos de 27 pacientes-indice portadores de movimento anterior sistdlico das cordoalhas
da valva mitral (movimento anterior sistélico atipico - MASA) foram estudados através do ecocardiograma.
Entre os 27 pacientes-indice, 5 tinham MASA puro, 3 tinham MASA com prolapso mitral, 3 tinham MASA e
insuficiéncia adrtica e 1 tinha comunicacgao interatrial tipo “ ostium secundum” e MASA pelo ecocardiograma.
Dos 27 pacientes-indice, 9 ndo apresentavam hipertrofia septal assimétrica e 18 tinham relacdo septo/parede
posterior maior que 1,4. Em 25 das 27 familias foram encontrados familiares também portadores de MASA e nas
duas familias restantes havia outras anormalidades cardiacas entre os familiares. Entre os 81 familiares, 54
(64,3%) tinham MASA. Havia prolapso mitral em 14 (16,6%) e valva adrtica bicuspide pelo ecocardiograma em
23 (28%). Quatro familiares apresentavam insuficiéncia adrtica com sinais de calcificagdo valvar. Quarenta e
nove familiares tinham hipertrofia septal assimétrica (58%), embora em 11 a espessura septal fosse igual ou
menor a 1,1 cm pelo eco uni e/ou bidimensional. A posi¢cdo dos misculos papilares foi identificada em 64
pacientes e familiares e 49 deles, com MASA e/ou prolapso mitral, apresentavam o misculo postero-medial
deslocado para a posi¢éo de 9 horas dos ponteiros do relégio. A cAmara de saida do VE em sua porcéo alta, ao
nivel da juncdo aorto/septal tinha diametro reduzido por provavel posicdo andmala do septo em relacdo a
parede anterior da aorta em 56% dos 82 exames observados.

Concluimos que o MASA mitral apresenta alta incidéncia familiar, tanto quando partimos de paciente que
apresenta 0 MASA isolado, quanto em pacientes portadores de MASA combinado a prolapso mitral, insuficiéncia
adrtica e CIA “ ostium secundum” . O prolapso mitral e a insuficiéncia adrtica sdo encontrados também entre os
familiares, indicando incidéncia familiar dessas alteracfes quando combinadas & presenca do MASA.

OMASA eo prolapso mitral parecemter origem no desl ocamento do miscul o papilar postero-medial posicionado
anteriormente no VE. Essa alteracédo miocérdica do miscul o papilar é acompanhada freqlientemente de hipertrofia
septal assimétrica, quer no paciente-indice quer em umou mais dos seus familiares. Nessa série familiar, a maior
incidéncia observada foi a associacdo de MASA e hipertrofia septal assimétrica. Outras alteracdes da cAmara de
saida do VE e da valva adrtica sdo observadas, havendo insuficiéncia adrtica em 7 casos. A anélise desses dados
em conjunto sugere a presenca de uma cardiomiopatia de origem familiar com transmisséo genética auto-sdmica
dominante e expressividade varidvel, com amplo espectro de apresentacéo clinica e ecocardiogréfica, variavel
desde 0 MASA como Unica alteracdo isolada, em paciente assintomatico, até o quadro cléssico de cardiomiopatia
hipertr6fica com ou sem obstrugdo subaortica.

O movimento anterior sistolico davalvamitral foi
um dos primeiros sinais ecocardiograficos descritos
em portadores de cardiomiopatia hipertrofica (CMH)
2 correlacionado a presenca de obstrucgédo
subadrtica ®.

Entretanto, o diagnéstico ecocardiogréfico CMH foi
baseado na hipertrofia septal assimétrica (HSA),

caracterizada pela relagdo espessura diastélica do
septo/espessura diastélica da parede posterior do
ventriculo esquerdo (VE) maior que 1,34,

A associagdo do movimento anterior sistélico da
valvamitral (VM) com aHSA é considerada como um
sinal bastante especifico para o diagnéstico da CMH,
guando demonstrados num mesmo paciente °.
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Um movimento anterior sistdlico puro ou acompanhado
de HSA, oriundo das cordoalhas da VM 87, foi também
encontrado em al guns pacientes com insuficiénciaadrtica
89 prolapso mitral °, CIA tipo “ostium secundum” %,
derrame pericardico 2, aneurismaventricul ar esquerdo %3,
sindrome hipercinética*> eemindividuos aparentemente
normais ’. A confirmagéo de que a HSA e o movimento
anterior sistélico da VM correspondem, em determinado
caso, a presenca de CMH e ndo sdo secundérios, é feita
pela comprovagdo de outros casos em familiares®,

Esse tipo de movimento anterior sistolico difere do
pseudomovimento anterior sistolico causado pela
hipermotilidade das paredes do VE 1, edo encontrado em
portadores de CMH obstrutiva, tendo sido por esta razéo
denominado por nds como movimento anterior sistélico
atipico (MASA) da VM (fig. 1, 2 e 3). A associagdo do
MASA com HSA tem sido encontrada em portadores de
CMH, considerando-se que este tipo de movimento anterior
sistélico ndo é indicativo de obstrucdo subadrtica *®.

Numa revisdo dos achados ecocardiogréficos em
portadores deinsuficiénciaadrtica, apenas 11 (9%) de 125
casos apresentavam o MASA. Dez dos 11 casos tinham
HSA e8(72,7%) del estinham val vaadrticabi cispide como
causa provavel da regurgitacdo adrtica. Esses achados
sugeriram que estes portadoresdelA comMASA, HSA e
valvabiclspide representassem um grupo distinto de casos
em gue o diagndstico etiolégico primério fosse a CMH,
nos quais a regurgitacdo adrtica constituisse uma
complicagéo ¥’. Outro estudo entre portadores de prolapso
mitral mostrou que 10% dos casos tinham MASA 18
sugerindo, a nosso ver, que este sina ecocardiografico
poderia corresponder a uma caracteristica primaria
encontrada em apenas certos pacientes e, portanto, ndo
decorrentedo prolapso mitral. Por outrolado, s8o referidos
casos naliteraturaem que lesdes adrticas e prolapso mitral
estavam associados a CMH 192,

Portanto, a evidenciagéo ecocardiografica do MASA
mitral levaatualmente a3 diferentesinterpretaces quanto
ao diagnostico: 1) MASA acompanhado de HSA -
considerado como sugestivo de CMH néo obstrutiva; 2)
MASA acompanhado de sinais de outra lesdo cardiaca -
considerado como secundério aslesdes; 3) MASA puro -
tido como sinal ecocardiografico mal definido,
possivelmente compativel com anormalidade. Em estudo
prévio de 73 pacientes com M SA, encontramos 48 (66%)
guetinham HSA e 25 com MASA puro (34%), sugerindo
ser este grupo menos freqiiente do que o com HSA. Um
dado aindamaisintrigante foi que entre os 73 casos havia
9 pacientes com valva adrtica biclspide e 5 com prolapso
mitral acompanhados ou ndo do MASA e/ou HSA. O
estudo de 28 parentes diretos de 8 desses pacientes
mostrou umaincidéncia familiar do MASA em 51% dos
familiares acompanhado ou ndo de HSA, prolapso mitral
€/ou valva adrticabiclspide 2. Neste trabal ho, estudamos
81 familiaresdiretos de 27 portadores desse MASA mitral
puro ou combinado aos outros achados procurando
determinar suaincidénciafamiliar e esclarecer seo MASA
congtitui de fato um sinal de alterac8o cardiaca aém das
suas variagdes de apresentacdo ecocardiogréfica.
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Figura 1-A

Figura 1-B

Fig. 1 - MASA da Valva mitral - A) A primeira v. mitral mostra
movimento anterior sistélico atipico, ligado a cordoalha da valva
mitral. Notar que modificacGes na inclinagdo do transdutor podem
variar a morfologia do movimento, chegando a adotar (4.° e 5.°
ciclos) caracteristicas de movimento anterior sistélico tipico pela
evidenciagéo do retorno do movimento ao segmento CD da v.
mitral. B) Outro exemplo da morfologia da MASA, observando-se
o inicio da movimentagdo anterior logo apds o ponto C de
fechamento da v. mitral. Essa paciente apresentou prolapso mitral
guando a valva foi estudada com modificacdes posturais.

Casuisticaemétodo

A partir de 27 pacientes (20 homens e 7 mulheres com
idade entre 17 e 74 anos, média 42,6) cujo eco mostrava
movimento anterior sistélico atipico (MASA)
independente de estar associado a HSA, lesdo adrtica,
prolapso mitral e hipertensdo arterial, estudamos 81
familiares diretos (pais, irméos, primos, filhos e netos)
compreendendo 49 homense 32 mulheresentre 3 e 77 anos
(média31,3). O nimero de familiares estudado para cada
pacientevariou, de1 a9 (média3). Emfamilias, o conjuge
do pacientefoi também estudado, perfazendo umtota de126
exames ecocardiograficos realizados entre pacientes e fami-
liares. Emduasfamilias, pacientes 13 e 16, osfamiliaresforam
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Figura 2-A
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Figura 2-B
Fig. 2 - MASA da valva mitral - A) Notar a pequena amplitude no
movimento anterior das cordoalhas desse paciente, somente detectado
ap6s observagdo cuidadosa do ponto C de fechamento da valva. B)
MASA mitral em portador de CIA tipo “ostium secundum”. N&o se
evidenciou prolapso mitral pelo eco modo M.

examinados sem o conhecimento prévio deque setratavam
de parentes de portadoresde MASA e, por isso, ndo foram
adotados os procedimentos técnicos posteriormente
descritos para evidenciagcdo desse sinal.

Todos os ecocardiogramas foram realizados com o
paciente deitado em dectibito lateral esquerdo (+ 30.9). Dos
111 pacientes e familiares estudados 68 incluiram também
0 ecocardiograma bidimensional (eco 2D). As técnicas
usadas para registro das estruturas cardiacas por ambos
os métodos ecocardiogréficos foram as anteriormente
descritas 822,

Utilizamos um ecocardidgrafo Ekoline 20-A, um Eko-
Sector | (Smith & Kline) e um ecocardiografo EC-117
(Berger). Ostransdutores empregadosforam de 2,25 MHz
desfocados, com frequéncia de repeticdo de 1 Kc/s. As
imagens bidimensionai sforam obtidas em cortes setoriais
de 30°e80°, com 120 linhas por quadro, numtotal de30 e
80 quadros/s respectivamente.

Figura 3-B

Fig. 3 - MASA dav. mitral - A) MASA mitral associado a prolapso
mesotelessistdlico da valva. B) MASA mitral associado a vibragoes
diastélicas rapidas do folheto anterior da v. mitral, indicativas de
insuficiéncia adrtica

A morfologia septal foi estudadano corte longitudinal
do VE, ou por varreduraunidimensiona do 1/3 inferior do
septo até a implantagéo da aorta (fig. 4). A medida da
espessuraseptal foi realizadaem 3 pontos correspondentes
aos tercos superior, médio e inferior do septo no pico da
ondaR do ECG. A maior espessuraseptal, obtidatanto no
exame unidimensional quanto no bidimensional, foi usada
para a medida da relacdo septo/parede posterior do VE e
relacdo espessural/didametro do VE. A espessuradaparede
posterior do VE foi medidano eco modo M, antesdaonda
P do ECG paraevitar falsosdiagndsticosde HSA devido a
reducdo normal da espessura da parede posterior causada
pelo enchimento telediastélico do VE (fig. 4B).

O indice espessura/diametro foi empregado paraelevar
asensibilidade do eco nadeteccdo de hipertrofiaventricular
esguerda (HV E), nos casos em que a medida da espessura
das paredes ventriculares apresentasse val ores absolutos
na faixa normal (até 1,1 cm) 22, Para célculo de indice
usamos amaior espessura de parede encontrada, quer ela
correspondesse ao septo quer a parede posterior, e
dividimos essaespessurapel o maior didmetro diastélico do
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VE. Ovdor méximo considerado normal foi de0,20, obtidoem
48 individuos normais estudados previamente em nosso
laboratdrio 2%,

O MASA mitral foi cuidadosamente procurado em
diferentes posicdes do transdutor, a partir do espago
intercostal padrao %!, com o feixe deultra-som dirigido para
olimiteinferior dosfolhetos mitrais, mantendo-se sempre

Figura 4-A

Figura 4-B

Fig. 4 - Estudo do septo interventricular. A) Corte longitudinal do VE
pelo eco 2D, mostrando progressivo aumento da espessura septal até o
1/3 inferior do septo interventricular. B) Varredura do septo
interventricular no modo M, demostrando hipertrofia septal na porcéo
do VE abaixo do plano da valva mitral. A medida da espessura septal
foi obtida no ponto de maior espessura, como indicado a esquerda da
figura4B. A setaapontaa depressio da parede posterior natelediastole,
fato pelo qual a medida da parede posterior foi realizada no segmento
PR no ECG (como indicada).
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visivel o ponto C de fechamento dos folhetos de onde o
MASA tem origem. No eco 2D, o MASA foi visto apartir
de uma protusdo sistélica das cordoalhas mitrais para
dentro dacémarade saidado VE (fig. 5).

Fig. 5 - MASA da valva mitral - No inicio da sistole observa-se uma
protusdo anterior das cordoalhas e/ou da ponta dos folhetos, que
corresponde ao MA SA mitral. Nota-se também anormalidade narelagéo
septo/aorta, com o septo ocupando parte da luz adrtica.

A cémarade saidado VE foi também estudadaem toda
sua extensdo no corte transversal do VE ao nivel dos
folhetos mitrais para detectar movimentacdo anormal da
valva durante a sistole num 2.° plano de observacéo. A
partir dessa imagem, o transdutor foi dirigido infero-
lateralmente até a visualizagdo dos musculos papilares
postero-medial e antero-lateral sendo determinada sua
posic¢do dentro da cavidade o VE (fig. 6). Essa posic¢éo foi
considerada normal quando os musculos ocupavam a
posicédo de 8 e 4 h dos ponteiros do rel 6gio, parao musculo
postero-medial e antero-lateral respectivamente. O didmetro
da cmara da saida do VE e arelagdo aorto-septal foram
estudados pelo corte longitudinal do VE ou pelavarredura
VE - aorta (eco modo M), considerando-se anorma um
deslocamento da parede anterior da aorta em relagdo ao
plano do septo interventricular (fig. 7).

Foram considerados sinais de valva adrtica bicispide o
fechamento excéntrico dos folhetos, caracterizado pelo
quociente entre a metade do didmetro da aorta pela menor
disténcia entre o ponto de fechamento dos folhetos e a
parede adrtica, com valor maior que 1,33 %% (eco modo M)
e/ou a visualizagdo de apenas duas cuspides no corte
transverso da aorta ao nivel do anel valvar (eco 2D) (fig. 8).
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Figura 6-B

Fig. 6 - Posicdo dos musculos papilares do ventriculo esquerdo. A)
Posicdo normal do musculo péstero-medial em 8h e do antero-lateral
em 4h. B) Deslocamento anterior do m. postero-medial para 9 h e do
antero-lateral para 3h. Esse paciente apresenta MASA sem hipertrofia
septal assimétrica. Observa-se que o ventriculo esquerdo é mais
arredondado, e que o misculo papilar péstero-medial reduz o tamanho
da cdmara de saida do VE.

A presenca de prolapso mitral foi identificada pela
movimentacdo sistélica de um ou de ambos os folhetos
para o interior do étrio esquerdo e/ou dngulo menor que
130° entre a parede posterior da aorta e o folheto anterior
daVM nasistole ventricular. Esses aspectos foram também
confirmados pelo corte apical de 4 cAmaras, observando-
se o fechamento dos folhetos mitrais no plano ou atras do
anel mitral nasistole ventricular. Nos casosem queaVM
adotava posi¢do posterior na sistole pelo eco modo M
sugerindo, portanto, prolapso mitral *, o estudo foi
repetido com o paciente sentado ou em pé, demonstrando-
se nos casos de prolapso uma acentuagdo holossistdlica
da movimentacdo dos folhetos mitrais para o atrio
esquerdo (fig. 9).

Figura 7-A
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Figura 7-C

Fig. 7 - Camara de saida do ventriculo esquerdo - A e B - Corte
longitudinal do VE: em A nota-se aimplantacéo septo/aorta normal, e
em B haestreitamento da camara de saida alta (S - sistole, D - diéstole),
pela inser¢do do septo dentro da luz adrtica; a dilatagdo da aorta €
provavelmente secundéria ao jato de gjegéo contra a parede anterior da
aorta. C) Varredura aorto-mitral no modo M mostrando a diferenca de
plano entre a parede anterior adrtica e o septo, com estreitamento da
disténcia mitral-septo na porcéo subadrtica (cAmara de saida ata do
VE). A setafinaaesguerdaapontao fechamento adrtico naprotossistole,
gue possivelmente exprime o fluxo direciona pela valva

Figura 8-A
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Figura 8-B
Fig. 8- A) Valvaadrticabiclspide pelo eco 2D. Observa-se fechamento
excéntrico dos folhetos da diastole e visualiza-se apenas dois folhetos
duranteaaberturasistélica. B) Valvaadrticabiclspide com calcificagdo
pelomodo M. Notar o fechamento excéntrico dosfol hetos acompanhado
de massa de ecos espessos correspondente a calcificacéo.

Resultados

Entre os 27 pacientes-indice, todos apresentavam
MASA mitral. Havia 3 com insuficiéncia adrtica, 3 com
prolapso mitral, 1 com CIA *ostium secundum” (tab. I).
Um dos pacientes com insuficiéncia adrtica tinha ainda
aspecto ecocardiogréfico deroturade cordoalbatendinosa
mitral. Dez pacientes tinham lesdo adrtica (37%), 6 com
valva adrtica biclspide e com calcificagdo dos folhetos.
Dezoito pacientestinham HSA (66,6%), havendo um caso
com relagdo septo/parede posterior maior que 1,3, porém
com espessura septal no limite normal (até 1,1 cm). Nove
pacientes ndo tinham HSA (33,3%). Dessesnove, 4 tinham
espessura septal aumentada e 5 tinham septo normal. Dos
5 com septo normal, emboraaespessura septal fosseigual
ou menor que 1,1 cm, 4 tinham relacdo espessura/diametro
acima de 0,20 indicando uma hipertrofia ventricular
esquerda. Como o septo eraaparede com amaior espessura
nos 4 casos, acreditamos que houvesse hipertrofia septal,
emborade menor intensidade.

Dos81 familiares 54 tinham MASA mitral (64,3%) (fig.
10, 11, 12 e 13). Quatorzefamiliarestinham prolapso mitral
(16,6%), 27 familiarestinham leséo adrtica, 23 comvalva
adrticabicuspide (28%) e 4 com calcificagéo dosfolhetos.
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Figura 9-C

Fig. 9 - Prolapso mitral. A) Prolapso do folheto anterior visto no corte
longitudinal do VE e no eco 2D (30°). B) Prolapso de ambos folhetos
mitrais no corte 4 camaras (80°). C) Resposta tipica de prolapso com o
paciente sentado pelo modo M, observando-se ampla movimentacéo
posterior holossistélica dos folhetos.

Quatro familiares apresentavam vibragdes diastdlicas de
alta freqiéncia no folheto anterior da VM indicativas de
insuficiénciaadrtica(fig. 3B). A HSA foi encontradaem 38
familiares (46,9%), tanto apartir de pacientesindicetambém
com HSA quanto apartir de pacientes-indice com MASA
eseptonormal (fig. 11). Em outros 11 familiaresarelagdo
septo/parede posterior era maior que 1,3 e embora com
espessura septal normal, oito desses 11 (72,7%) tinham
relacdo espessura/didmetro aumentada indicando
hipertrofiaseptal de menor intensidade. Quatorzefamiliares
ndo apresentavam HSA (17,3%). Desses 14, 6 tinham septo
com espessura aumentada e 8 tinham septo normal.
Entretanto, esses 8 casos mostravam o indice espessural/
didmetro aumentado configurando também umahipertrofia
septal relativa. Em 5 familiares, as medidas paraandlisedo
VE néo foram redizadas por qualidade técnicainsatisfatoria
eem 2 deles o eco 2D permitiu confirmar uma hipertrofia
septal pelamorfologiado septo no corte apical de4 cmaras.
Um paciente (caso 22A) mostravadilataggo do ventriculo
esquerdo no ECG e calcificagdo do anel mitral. Sete
familiares tiveram exames considerados normais (6,3%).
Dois desses conjuges dos pacientes-indice. Um familiar
tinha MASA combinado com derrame pericardico com
testes para tuberculose positivos (16 A) (fig. 14).
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Tabela | - Dados ecocar diogr &ficos dos pacientes indice e faliliares.

EDS E
EDS EDP  / D / MP Conclusio
PACFAM ID RF S M | EDP D MPM  MAL
1 37 | 16 19 14 11 172 40 047 9 3 HSA, VAo biclspide, MASA
1A 29 i 13 14 20 10 200 40 050 9 3 HSA, VAo bictispide, MASA
1B 4 i 16 18 13 2 2 2 2 NR NR HS, MASA - TD
2 64 | 18 19 2 10 19 40 0,47 NR NR HSA, AJ/SAN., MASA
2A 33 f 09 10 12 07 171 42 0.28 9 3 HSA, A/SAN., MASA
3 64 | 18 18 ? 09 200 41 043 NR NR HSA, VAo C., AJ/S AN.
3A 54 i 11 11 14 09 155 48 0.29 9 3 HSA, MASA naVM E VT
3B 30 f 13 15 12 08 187 44 034 9 3 HSA, VA0 B., AN., MASA
4 6 | 2 15 2 11 136 44 034 NR NR HS, MASA
4A 32 f 10 10 12 06 200 39 030 9 3 HSA, VA0 B., MASA
4B 4 f 08 09 09 08 112 41 021 9 3 HVE, VA0 B., PM MASA
4c 47 f 20 21 18 11 190 45 0.46 9 3 HSA Ao/SAN., MASSA
4D 13 n 10 10 10 06 166 39 0,25 9 4 HSA VAo B., PM
4E 4 n 09 10 10 07 142 40 0,25 9 3 HSA MASA
4F 03 n 05 06 06 03 200 29 020 9 3 HSA MASA
5 3% | 14 15 12 09 166 43 034 9 3 HSA, Ao/S AN., MASA
5A 2 i 10 10 10 06 166 38 0,26 8 3 HSA
58 13 i 08 18 09 05 180 45 020 9 3 HSA, MASA naVM e VT
6 8 1 2 13 2 09 144 50 0,26 9 3 HSA, VA0 B., MASA
6A 18 f 07 08 08 06 133 35 0,22 9 3 HSA, MASA
6B 2 f 12 12 13 07 185 40 032 9 3 HSA, AO/SAN.,
6C 53 md 09 10 10 09 111 52 0,19 8 4 Normal
7 33 1 11 13 17 08 212 49 034 9 3 HSA, Ao/S AN., MASA
7A 29 i 09 09 13 09 144 53 024 9 3 HSA, MASA
7B 3% i 10 10 10 08 125 48 0,20 8 4 Normal
7C 55 m 14 14 16 09 177 49 0,39 9 3 HSA, AJ'SAN. MASA
7D 0 i 2 18 2 10 180 55 032 NR NR HSA, VA0 B., AOAN., MASA
8 46 12 12 2 10 120 57 021 9 3 \'j\T’E VaoC., IA, MASA naVM e
8A 72 m 2 15 2 10 150 45 033 NR NR HSA
8B 72 p 20 20 2 11 181 55 0.36 9 3 HSA, VAOB., IA, AJ/SAN.
8C 5. i 14 15 16 09 177 42 0,38 9 3 HSA, MASA
8D 0 i 11 14 14 10 140 43 032 9 3 HSA, MASA
9 27 1 11 11 11 08 138 52 021 9 4 HVE,MASA maVM eVT
9A 5. m 09 09 09 09 1,00 45 0,20 8 4 Normal
9B 26 i 09 10 10 09 111 40 0.25 9 3 HVE, PM.
10 6 1 10 11 11 09 122 51 021  NR NR K'A\AES'AVG‘O B., PM, AJSNA.,
10A 23 f 09 09 09 08 112 44 020 9 3 PM, A0/SAN.
10B 20 f 10 10 11 07 157 50 0,22 9 3 HSA, PM, MASA
10C 6 f 2 11 2 2 2 2 2 NR NR VAOB., AU'SAN., MASA
11 6 | 06 06 07 03 233 47 014 9 3 HSA, MASA
11A 57 p 12 13 13 09 144 41 031 NR NR HSA, A/SAN., MASA
11B 50 m 08 10 ? 08 125 49 0,20 8 3 Normal
11C 2 i 10 11 11 06 183 49 0,22 9 3 HSA, MASA
11D 20 i 08 08 08 07 114 50 0,16 9 3 AO/'SAN., MASA
11E 13 i 09 09 09 07 128 47 0,19 9 3 VAOB., A0/SAN., MASA
11F 10 i 07 07 08 06 133 38 021 9 3 HVE, PM., MASA
11G 17 i 09 10 10 04 250 39 0,25 9 3 HSA, VA0 B., PM., MASA
11H 07 f 07 07 07 04 175 38 0,18 9 3 HSA
111 0 f 07 07 07 05 140 32 021 9 3 HSA, MASA
12 0 1 11 13 10 10 110 51 021 NR NR HVE, MASA
12A 77 P 20 23 2 09 225 50 0.46 NR NR HSA, VA0 B., AO'SAN., MASA
128 32 i 2 09 ? 06 150 45 0.20 NR NR HSA
12 2 f 09 09 12 08 150 39 030 8 3 HSA, VAo B.
12D 18 f 10 10 10 07 142 40 0,25 9 3 HSA, MASA
12E 9 f 06 06 08 06 133 40 020 8 3 VAOB.
10F 3% e 09 09 09 08 113 49 018 8 4 Normal
13 3 I 2 10 ? 09 111 50 0.20 NR NR MASA
13A 2 p 2 10 2 10 100 50 0.20 NR NR VAOB., MASA naVT
138 3% i 2 18 ? 10 180 55 032 NR NR HSA, VAOB., IA
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Tabdal - (Continuagao).

EDS E

EDS EDP / D MP Conclusao
PAC/FAM 1D RF S M | EDP D MPM MAL
14 19 1 09 10 1,2 0,7 1,71 34 035 9 3 HSA, PM, MASA
14A 17 1 13 13 15 0,8 1,87 53 0,28 9 3 HSA, VAO B., IA.,, MASA
14B 23 1 08 11 11 0,7 1,57 47 0,23 9 3 HSA, Ao/SAN., MASA naVM eVT
14C 45 1 11 1,1 1,3 0,7 1,85 39 033 NR NR HSA, PM, MASA
15 17 1 1,3 100 1,0 0,7 1,85 41 031 9 3 HSA, PM., MASA
15A 45 p ? ? ? ? ? ? ? NR NR MASA Mitral - HSA * (TD)
15B 40 1 09 10 1,0 0,9 1,11 50 0,20 8 4 Normal
15C 16 i 08 08 11 0,8 137 43 025 9 3 HVE, PM., Ao/SAN., MASA
16 58 N ? 1,9 ? 12 1,58 49 0,39 NR NR HSA, MASA
16A 49 | ? 1,0 ? 0,9 1,1 48 020 NR NR MASA, Derrame pericardico
16B 51 pr 10 10 1,0 009 1,11 50 0,20 NR NR PM., Ao/S AN.
17 68 n ? 19 ? ? ? ? ? NIZ NR RS*, MASA
17A 35 f ? 1,6 ? 1,0 1,60 47 034 NR NR HSA
17B 38 f ? 1,3 ? 1,0 1,30 48 0,27 NR NR HS, MASA
18 52 1 ? 15 ? 0,9 1,67 40 0,38 NR NR FIS, MASA
18A 53 1 ? 1,4 ? 0,8 1,75 48 0,29 NR NR HSA, VAo C., MASA
19 6 1 08 09 1,2 0,6 200 46 026 9 3 HSA, Ao/SN., MASA
19A 25 f 08 08 0,9 0,7 128 35 025 8 3 HVE
19B 1 f 08 10 14 0,6 233 38 036 9 3 HSA, MASA
19C 50 1d 10 12 15 0,9 166 43 034 9 3 HSA, MASA
20 35 1 ? 1,6 ? 1,0 1,60 50 0,32 NR NR HSA, MASA
20A 15 f ? 0,8 ? 0,6 1,33 400 0,20 NR NR VAo0B., A0/SAN., MASA
20B 13 f ? 1,2 ? 0,7 1,71 41 0,29 NIZ NIZ HSA, MASA
21 21 1 ? 1,1 ? 0,9 1,22 50 0,22 NR NR HVE, MASA
21A 19 i ? 0,9 ? ? ? ? ? NR NR PM
22 64 1 ? 1,7 ? 1,0 1,70 43 040 NR NR HSA, VAo B., Ao/SAN., MASA
22A 67 i ? 1,4 ? 1,1 1,27 72 0,19 NR NR HS, calc. and Mitral, dilat. VE
22B 24 f ? 1,4 ? 0,8 1,75 40 0,35 NR NR HSA, VAo B., MASA
22C 26 f ? 1,2 ? 0,9 1,33 46 0,26 NR NR FIS, A
23 D | ? 1,2 ? 1,0 1,20 49 024 NR NR HS, VAo B., MASA
23A 21 f ? 1,0 ? 0,9 1,1 50 0,20 NR NR MASA
23B 24 f ? 1,0 ? 1,0 1,00 51 0,20 NR NR Normal
24 17 1 20 20 1,7 12 1,67 508 0,34 9 3 HSA, VAo B., MA, RCTM, MASA
24A 21 1 10 10 14 0,5 2,80 42 0,33 9 3 RSA, PM., MASA
24B 23 i 09 11 13 0,6 2,16 59 0,22 9 3 HSA, VAo B., IA.,, MASA
24C 20 i 09 11 14 0,8 1,75 49 0,28 9 3 HSA, PM., MASA
25 74 1 20 20 ? 11 1,82 59 034 NR NR HSA, VAo C,, IA.,, MASA
25A 36 f 10 12 1,6 0,9 1,77 49 132 9 3 HSA, Ao/SAN., MASA
25B 40 f 10 11 14 0,6 2,33 39 035 9 3 HSA, VAo B., MASA
25C 39 f ? ? ? ? ? ? ? NR NR TD
25D 42 f 10 10 1,2 0,9 1,33 41 0,29 9 3 HS, VAo B., Ao/SAN., MASA
25E 04 n 0,7 07 0,7 0,3 2,33 3,7 0,18 NR NR HSA
25F 15 n 08 10 1,3 0,8 1,62 48 0,27 9 3 HSA, VAo B., Ao/SAN., MASA
25G 12 n 09 10 1,0 0,8 1,25 40 0,25 9 3 MASA
25H 14 n 08 08 1,0 0,7 1,42 41 024 9v 3 HSA, FM., AoJ/SAN., VM e VT
26 23 1 ? 1,3 ? 0,9 1,44 39 033 NR NR HSA, Ao/SAN., MASA, CIA 2°
26A 30 1 ? 1,2 ? 0,9 1,33 52 023 NR NR HS, Ao/SAn.,, MASA
26B 26 ? 0,9 ? 0,9 1,00 40 0,22 NR NR TD, VA0B,
27 35 | ? 1,6 ? 1,0 1,60 47 0,34 NU NR HSA, MASA
27A 68 p ? 1,9 ? - - - - NR NR HS, VAo C.
27B 62 m ? 1,3 ? 0,7 1,85 35 037 NR NR HSA, VAo C.
27C 38 i ? 1,3 ? 1,0 1,30 48 0,27 NR NR HS, MASA

ID - Idade: SX - Sexo; EDS - Espessuradiastdlica do septo Interventricular; S - Superior; M - Médio, | - Inferior; EDP - Espessura diastélica da pa-
rede posterior do VE; EDS/EDP - Relacéo espessura septo/parede posterior do VE; D - Didmetro diastélico do VE; E/D - Relagio egpessura/diametro
do VE; MP - Musculos papilares do VE; MPU - MUsculo papilar péstero-medial do VE; MAL - Misculo papilar antero-lateral do VE; NR - Nao
realizado: ? - Medida Prejudicada TD - Técnica dificil; * - Morfologia bi-dimensional; PM - Prolapso mitral; VAoB - Valva adrtica biclspide; VAoC -
Valvaaodrtica cal cificada; MASA - Movimento anterior sistélico atipico da valva Mitral; HSA - Hipertrofia septal ass métrica; HVE - Hipertrofia
ventricular esquerda; HS - Hipertrofia septal; Ao/S - Relagdo da parede da aorta/septo interventricular; CIA 2.° - Comunicagéo inter-atrial “ ostium
secundum”; An - Anormal.
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Fig. 10 - Genealogia da familia 11. Notar expressividade variavel
das alteracBes estudadas em 3 geragdes dessa familia. Observa-se
casos tipicos de cardiomiopatia hipertréfica, combinados com
prolapso mitral e v. adrtica bicispide, com ou sem hipertrofia septal.
O nimero abaixo dos simbolos de cada caso estudado indica a idade
do paciente.
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Fig. 11 - Genedlogia da familia 10. A partir de pac. com PM, Ao B
e MASA, observamos incidéncia familiar dessas alteragdes. Um
filho apresenta HSA, porém com espessura septal na faixa normal
(os simbolos usados est&o iniciados na fig. 10 e tabela ).

L

Fig. 12 - Genealogia dafamilia 14. Notar as variages de anormalidade
septal, e a associagdo de PM, Ao B, MASA e |A na mesma familia
(Simbolos indicados na fig. 10 e tab. 1). B) Genealogia da familia 8.
Pai e Filho com IA e alteragdo na valva adrtica. A mae apresenta
HSA e hipertensdo arterial.

A posic¢éo anormal dos musculos papilares observada
nos 11 pacientes indice estudados (100%) e em 42 (79,2%)
de 53 familiares. Entre 49 pacientes e familiares, que
apresentavam o miscul o papilar postero-medial deslocado

paraaposi¢do de9 h dos ponteirosdo rel6gio (fig. 6B), 47
tinham MASA, e 2 tinham prolapso mitral. Entre 0s47 com
MASA, 11 familiarestinham também prolapso mitral .

A cAmaradesaidado V E em suaporcdo maisata, proxima
a emergéncia da aorta, estava reduzida em 46 de 82
observacdes realizadas (56%) mostrando o septo
interventricular ocupando parte da camara de saida
imediatamente abaixo daaorta(fig. 7).

A valva tricuspide foi estudada em 22 pacientes e
familiares. Em 7 deles(31,8%) foi observadamovimentacdo
anterior sistélica da valva, tricuspide semelhante a
encontradanavalvamitral (fig. 15).
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Fig. 13 - A) Genealogia da familia 22. Um irm&o do pac.-indice tem
“miocardiopatia congestiva’ com BRE. O eco mostrou HSA com
dilatagdo do VE e calcificagdo no anel mitral. B) Genealogia da familia
7. Pai emde com HSA e MASA mitral. Notar aexpressividade variavel
entre os filhos, um deles com exame normal.
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Figura 14-C

Fig. 14 - MASA mitral com derrame pericardico. A) Grande derrame
pericardico (14/01/81). B) MASA mitral apés pericardiocentese e
drenagem de parte do derrame (15/05/81). C) O MASA mitral
permanece (12/05/81) mesmo ap6s a regresséo total do derrame
pericérdico.

Fig. 15 - Movimento anterior sistélico atipico da valva tricispide. A
seta aponta a répida movimentagdo anterior, provavelmente das
cordoal has da valva trictspide no periodo protossistolico. Esse aspecto
é semelhante ao observado na valva mitral, podendo ser demonstrado
isoladamente na valva triclspide.

Discussao

Movimentoanterior sstélico(MASA) davalvamitral -
A primeiradividaque nos propusemosaresolver foi decidir
se 0 MASA corresponde ou ndo a uma anormalidade
cardiaca. A presenca do MASA puro ou combinado a
outras lesdes cardiacas foi observada por outros autores,
mas em nenhum desses trabalhos foi pesquisada a
incidéncia familiar aqui demonstrada. Essa incidéncia
familiar seriaesperadaentre portadoresde HSA, visto que
o diagndstico de cardiomiopatia hipertrofica se baseia
atual mente nademonstracdo dessa entidade em familiares,
acreditando-se que ela corresponde adoencafamiliar com
transmissdo genética do tipo auto-sdbmico dominante *.
Partindo, porém, de pacientescom o MASA combinado a
prolapso mitral %, a insuficiéncia adrtica * e, mesmo, a
partir de 5 pacientes com septo normal pelo eco %,
encontramos 64,3% defamiliarescom MASA. Além dessa
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ataincidénciatotal, em 25 das 27 familias que estudamos
havial oumaiscasoscom MASA, enasduasfamilias(9e
21) em que esse fato ndo ocorreu, o0 nimero de familiares
estudadosfoi pequeno. Foram demonstradas, aindaassim,
outras ateragdes idénticas as observadas entre as outras
familias, como o prolapso mitral, aHV E e o deslocamento
dos musculos papilares. Dessa forma, 0 MASA parece-
nos representar o sinal mais freguente dessa forma de
cardiopatia familiar. Por outro lado, a evidenciagcdo do
deslocamento dos musculos papilares como causa
provavel da instabilidade sistélica do aparelho mitral e
consequente protusdo sistélica das cordoalhas e/ou da
ponta dos folhetos para o interior da cAmara de saida do
VE ¥, indicaanormalidade miocardicajaobservadaentre
pacientes com cardiomiopatia hipertréfica®.

Mesmo em casos de portadores do MASA
assintomaticos, com os demais dados ecocardiograficos
normais, encontramos outros sinais de anormalidade
cardiaca pelo eletrocardiograma, exame clinico, e teste
ergométrico, ndo havendo nenhum caso em que aanalise
combinadadosexamesdeixasse de mostrar outraateragéo .

Prolapso mitral - Embora a incidéncia familiar de
prolapso mitral seja questionada na literatura #4?, a
presenca de prolapso associado a cardiomiopatia
hipertrdéficaé bem conhecida®“, assm como acombinagéo
do prolapso com aCl A “ ostium secundum” 4. Evidéncias
ecocardiogréficas de prolapso mitral foram encontradas
em 3 pacientes-indice (11,1%) e em 11(16,6%) dos seus
familiares. Esse fato indica uma incidéncia familiar do
prolapso *, pelo menos do tipo ligado ao MASA mitral,
possivelmente causado pela frouxiddo das cordoalhas
tendineas conseguiente ao deslocamento dos muscul os-
papilaresdo VE. Devemos aindaressaltar que entre os 17
portadores de prolapso, 9 (52,9%) tinham HSA, 5 (29,4%)
tinham HVE e somente 3 apresentavam todos os indices
ecocardiogréficos do VE no limite normal. Ainda mais
significativo para que consideremos esse tipo de prolapso
como secundario apresencade umacardiomiopatiafamiliar
€ o fato de que 10 portadores de prolapso nesse grupo
tinham MASA (58,8%) etodos 0s 13 em que esse dado foi
procurado apresentavam desl ocamento do muscul o papilar
postero-medial. E possivel, portanto, que umadas formas
de prolapso, tida até agora como idiopética ou priméria,
corresponda a alteracdo do aparelho subvalvar mitral
secundério a ateragcdes miocardicas de graus variaveis
compreendendo os musculos papilares e/ou a hipertrofia
septal assimétricade origem familiar.

M Usculos papilares- A posi¢do normal dos musculos
papilares postero-medial e antero-lateral, segundo alguns
autores %, corresponde a posi¢ao de 8 e 3h dos ponteiros
de rel6gio, enquanto outros trabal hos ° propdem 8 e 4h
respectivamente. O deslocamento dos muscul os papilares
para as posi¢oes de 9 e 3h foi descrita entre portadores
de cardiomiopatia hi pertréfica“4s. Emboraamaioriados
pacientes familiares aqui estudados tivesse os muscul os
localizados naposi¢éo de 9 e 3h, podendo portanto indicar
um deslocamento de ambos, preferimos considerar como
anormal o deslocamento do musculo pdstero-medial de 8
para 9h, aguardando maior esclarecimento quanto a
posic&o normal do misculo antero-septal.

Por outro lado, em todos os pacientes indice
nos quais estudamos os musculos papilares
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(11 casos) eem 79,2% dos familiares estudados o postero-
medial estavaded ocado, sendo que 49 delestinham MASA
e/ou prolapso mitral. Dois casos com HSA sem MASA
tinham os muscul os papil ares desl ocados, porém, nenhum
caso com MASA estudado pelo eco 2D deixou de
apresentar essa ma posicado dos musculos papilares,
sugerindo que essa anormalidade contribua ou seja
responsavel pela instabilidade sistélica do aparelho
subvalvar mitral, originando o MASA nas cordoal has ou
o prolapso dos folhetos mitrais, na dependéncia do
deslocamento ou do enchimento diastélico do VE.

Hipertrofiaventricular esquer daehipertrofiaseptal
assimétrica - E consenso geral que a HSA com relagéo
septo/parede posterior maior que 1,3 ndo é encontrada sd
na cardiomiopatia hipertréfica, tendo sido relatada em
diversas outras condic¢des de doenca cardiaca 1920450 gy
variagOes fisiol 6gicas 1*%51, Os estudos baseados no eco
2D mostraram, por sua vez, que a HSA pode néo
corresponder a uma hipertrofia uniforme de todo o septo
interventricular, sendo freglente que predomine ou segja
restrita a uma regido do septo “*4. Neste trabalho, ndo
pretendemos analisar detalhadamente as alteracdes
septais, porém, queremos ressaltar que as alteracdes
ventriculares (HVE e HSA) constituiram o grupo de
anormalidades mais freglientes entre os pacientes e
familiares. O emprego do eco 2D e atécnicade estudo por
varredurano modo M permitiram demonstrar hipertrofias
septais localizadas, e o indice espessura/didmetro elevou
sensivel mente nimero de casos com hipertrofiaventricular
esquerda. Essahipertrofiaventricular detectadapelo indice
no modo M foi na realidade predominantemente septal,
pois o septo tinha espessuramaior que a parede posterior
em todos o0s casos em que a hipertrofia foi determinada
através do indice. Em 16 casos nos quais a medida da
espessura septal estavanafaixanormal pelo eco modo M,
0 eco 2D demonstrou uma hipertrofia septal na porcéo
inferior do septo. Todos esses 16 casos tinham relacéo
espessura septal/didmetro do VE anormal, indicativa de
hipertrofia septal. Por outro lado, 8 casos com hipertrofia
ventricular esquerdapassariam como normais pelamedida
absoluta do septo no eco 2D.

Emborasgadificil admitir que pacientes com espessura
septal menor que 1,1 cm sejam portadores de hipertrofia
septal, outros autores também ja encontraram casos
familiares com essas caracteristicas 5%,

O dado maisimportante agui demonstrado é que das 5
familiasnasquaiso paciente-indicetinnaMASA semHSA,
ahipertrofiasepta foi encontradaem 3delas (fam. 10,12 e
13). Nas 2 restantes em que tal fato ndo foi observado
(fam. 9 e21), o nimero defamiliaresestudadosfoi menor, e
os ascendentes (pais) dos pacientes ndo foram estudados,
impedindo, a nosso ver, que possamos afastar
definitivamente apresencade HSA entre osfamiliares.

Dentro desse raciocinio, nossos resultados demonstram
incidénciafamiliar ndo s do MASA, como deHSA, mesmo
guando partimos de paciente indice com MASA e
ventriculo esguerdo normal. Assim, € provavel que os

Ecocardiograma do paciente 27, cujo estudo hemodindmico mostrou
gradiente subadrtico basal. Observa-se grande aumento da espessura
septa (1,6 cm) com hipertrofia septal assimétrica (EDS/EDP = 1,60).
A seta aponta 0 movimento anterior sistélico atipico e a cAmara de
saida do VE é reduzida mesmo ao nivel dos folhetos mitrais.

casos com MASA isolado, aparentemente normais, sgjam
portadores de alteragGes menos acentuadas dessa doenga,
enguanto que outros familiares mostram nitidaHSA como
0 encontrado em portadores de cardiomiopatia hipertrofica
cléssica, embora acompanhada de movimento anterior
sistolico atipico (pac. 17B e 27) (fig. 16).

Cémara de saida do VE e obstrucéo subadrtica- A
reducéo dacémarade saidado VE (CSVE) em portadores
de CMH com obstrucdo subadrtica ja é bem conhecida
238, Entre os fatores apontados como responsaveis pela
obstrucéo subadrtica, dois estdo relacionados com o
estreitamento da CSVE, ou sgja 1) - a hipertrofia septal
gue corresponde ao componente fixo, duranteasistoleea
didstole e 2) o deslocamento do folheto anterior davalva
mitral e/ou do aparelho subvalvar mitral nadireco do septo
hipertrofiado durante a sistole, que corresponde ao
componente dinamico &42. Nos pacientes com CMH néo-
obstrutiva, ou com obstrucéo provocével, a CSVE pode
ser normal 48,

Em trabal hosrealizados entre portadores de movimento
anterior sistélico idéntico ao que denominamos MASA,
sem hipertrofia septal assimétrica, os autores referem a
presenca de gradientes subadrticos basais ou provocaves
455 Gardin e Coal. %, estudando uma série de pacientes
com esse mesmo movimento acompanhado ou ndo de
prolapso mitral, propuseram separar dois grupos de
portadores de MASA, baseados na existéncia ou ndo de
estreitamento da CSVE pelo eco. Entretanto, dois aspectos
dessestrabal hos diferem dametodol ogia por nés utilizada
paraavaliar a presenca de hipertrofia septal e/ou reducdo
dacamaradesaidado VE: 1) apresencadaHSA nosnossos
pacientes foi pesquisada pelo eco 2D e/ou varredurapelo
modo M, permitindo detectar hipertrofias septais
localizadas (fig. 4); 2) aCSVE nos estudos anteriormente
referidos foi obtida pela distancia entre o ponto C de
fechamento da valva mitral e o septo interventricu-
lar (fig. 3A) ao nivel do folheto anterior da v. mitral,
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ndo sendo avaliadaaregi&o imediatamente abaixo do anel
aortico. Neste trabalho, estudamos a regido subadrtica
através da relacdo aorto/septal (fig. 7) que nos parece
consgtituir melhor critério paraestudo daCSVE®.

A evidenciagdo de um deslocamento do septo para o
interior da luz adrtica, independente da presenca de uma
hipertrofia septal no 1/3 superior do septo foi encontrada
em 47,6% dos pacientesindice e 43,3% dosfamiliares. Tal
fato pode constituir obstéculo ao esvaziamento do VE,
principalmente considerando-se o engrossamento septal
durante a sistole.

Nossa opini&o é corroborada pelademonstragdo de um
gradiente subadrtico basal de 10 mmHg que se elevou para
70 mmHg sob aacdo deisoproterenal (fig. 17) em paciente
portador de MASA eprolapso mitral, sem hipertrofiaseptal
assimétrica(fam. 10 pac. 10). A cAmarade saidado VE pela
medidaconvencional anteriormente citadaeranorma (fig.
3A), enquanto a relacéo septo/aorta era anormal
constituindo, em conjunto com o MASA, osUinicossinais
de que a obstrucdo subadrtica estivesse presente nesse
caso. Essas alteracBes septai s agui demonstradas parecem
indicar que, além da HSA tipica, com incidénciafamiliar
indicativade CMH, outras alteractes septais podem estar
presentes, reduzindo a CSVE em diferentes niveis. Esse
estreitamento da via de saida, aliadaamuscul os papilares
mal-posi cionados e provavel mente acompanhados de uma
hi peratividade adrenérgica pode constituir o conjunto de
fatores envolvidos na génese da obstrucéo subadrtica
entre pacientes com MASA sem hipertrofia septal pelos
critérios classicamente adotados .

Valva aértica e insuficiéncia aértica - Diversas
alteragBes envolvendo a valva adrtica foram constatadas
entre os pacientes efamiliares. Seis pacientes (22,2%) e 23
familiares (28%o) tinham evidénciaecocardiogréficadevalva
adrticabiclspide, além de outros 8 com cal cificacdo adrtica.
Embora os critérios ao eco para o diagndstico da valva
adrtica bicuspide sjam contestados por alguns autores, o
emprego do eco 2D parece tornar 0S sinais
ecocardiograficos mais sensiveis e especificos®. O aspecto
a0 eco de valva adrtica biclspide poderia também estar
relacionado améformagao dosfol hetos adrti cos (prolapso
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Figura 17-A
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Figura 17-B

|

Figura 17-C
Fig. 17 - A) Gradiente subadrtico em paciente com MASA, prolapso
mitral e valva adrtica biclspide, sem hipertrofia septal assimétrica
(fig. 3A - pac. 10). A curva de pressdo mostra o gradiente subadrtico
de 70mmHg sob ag&o de isopropilarterenol. B) Aspecto angiogréfico
mostrando o prolapso mitral no pac. 10. C) Acentuado estreitamento
da camara de saida do VE compativel com hipertrofia septal pela
angiocardiografia (setas esquerdas). Entretanto, o eco mostra
espessura normal do septo de reducdo intensa da cdmara de saida
alta do VE por selecdo septo/parede anterior da aorta normal. Ha
ainda acentuada hipertrofia do musculo papilar péstero-medial (seta
direita) na angio.

dav. adrtica) como sugerido por outros autores ®°, quando
associado apresencade prolapso mitral . Acreditamos que
a demonstracéo de 3 pacientes e 4 familiares com
insuficiéncia adrtica seja também um fato indicativo da
presenca de lesdes adrticas, cuja incidéncia familiar foi
também demonstrada. A associagdo do MASA com
insuficiénciaadrticafoi anteriormentefoi observada®, sem
gue esse achado fosse relacionado com uma incidéncia
familiar, sendo atribuido por alguns autoresahipercinesia
cardiaca secundaria a sobrecargade volume do VE %, Por
outro lado, a presenca de gradientes subadrticos do tipo
encontrado naCMH foi também observadaentre portadores
de estenose adrtica valvar %2474 e subvalvar fixa®.
Como os portadores de CMH obstrutiva apresentam
um fechamento mesossistdlico dos fol hetos adrticos, e 0s
portadores de estenose subvalvar fixa mostram também
um fechamento protossistélico dos folhetos adrticos,
correspondendo ambos a sinais ecocardiogréaficos
bastante especificos da obstrugédo %2, chamou-nos a
atencdo que 20% dos pacientes e 12,5% dos familiares
apresentassem um répido fechamento protossistélico do
folheto anterior da aorta, coincidente com a ascensdo do
MASA em associagdo ao estreitamento da CSVE na sua
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porcao subadrtica(fig. 7C). Estefato pode corresponder a
umavariagao navelocidade de ejecdo ventricular noinicio
da sistole, também observada entre pacientes com CMH
obstrutiva®, causada provavel mente pelaposicéo anémala
do septo em rel agdo aaorta produzindo o estreitamento da
camaradesaidaatado VE.

Movimento anterior sistélico davalvatriclspide- Um
movimento anterior sistélico da valva tricuspide foi
observado em diversas cardiopatias %%, e ndo temos
conhecimento de casos com incidéncia familiar ou com
outros sinais de CMH. Entretanto, gradientes
subpulmonares foram frequientemente observados entre
portadores de obstrucao subadrtica®. Das 22 observactes
realizadas navalvatriclspi de em pacientes destetrabal ho,
7 casos apresentavam um movimento anterior sistélico da
valva tricispide em tudo semelhante ao encontrado na
valvamitral. Emboran&o tenham sido realizadas medidas
de pressdo intracardiaca simultaneas, esse fato merece
destague a0 menos pela possibilidade de se detectar o
MASA triclispide em pacientes que ndo apresentam
MASA mitral (caso 13A), constituindo também um sinal
dessagamade anormalidades cardiacas de origem familiar.

Conclusdes

Nosso trabalho indica que o movimento anterior
sistélico originado das cordoalhas da valva mitral,
denominado por nGs demovimento anterior Sistdlico atipico
-MASA, apresentaaltaincidénciafamiliar (64,3%), além
de varias formas de apresentacéo ecocardiogréfica. Essa
incidénciafamiliar foi encontradatanto entrefamiliaresde
pacientes cujo eco mostrou apenas 0 MASA isolado,
guanto entre casos com MASA e prolapso mitral,
insuficiénciaadrticae comunicagdo interatrial tipo“ostium
secundum” ¢, Nas 2 familias em que o MASA n&o foi
detectado foram encontradas outras alteragdes cardiacas
semelhantes as verificadas em todo o grupo, sugerindo
gue essa anormalidade da valva mitral congtitui o trago
comum de umaalteracdo cardiacade origem familiar. Essa
incidéncia familiar complementa portanto os achados da
literaturaacercado MASA elevantanovas possibilidades
de investigacdo acerca do seu significado.

Outra alteracdo demonstrada com grande freqiiéncia
entre os familiares dos portadores do MASA foi a
hipertrofia septal assimétrica, quer o tipo classicamente
descrito na cardiomiopatia hipertréfica, i.e., com grande
aumento da espessura septal e acentuada reducdo da
camara de saida do VE, quer em casos limitrofes com
espessura septal noslimites considerados normais, porém
com despropor¢ao septo/didmetro do ventricul o esquerdo
erelacdo septo-parede posterior maior que 1,4. Além dessa
hipertrofia septal atipica, a redu¢cdo da cAmara de saida
altado VE, pelainsercdo anémala do septo com a parede
anterior da aorta, foi também encontrada. Como essas
alteracBes ndo foram encontradas em todos os pacientes,
€ provével que apresencaou ndo de obstrucdo subadrtica
basal ou provocavel nesses casostenharelagdo com essas
alteracBes anatbmicas.

O deslocamento do miscul o papilar postero-medial, e

talvez de ambos os mUscul os papilaresdo VE, interpretado
como causa provavel tanto do MASA como do prolapso
mitral, quando associado a observagéo da altaincidéncia
da HSA, é fortemente sugestivo de que a origem dessas
ateracBes tenha em comum anormalidades miocardicas
transmitidas geneticamente. A transmissdo genética por
gens autossdmicas dominantes, como proposto para a
cardiomiopatia hipertrofica %, parece demonstrar
expressividade varidvel em funcdo dainteragdo dosaelos
no mesmo loco cromossdmico . Essa teoria genética
poderiaexplicar amultiplicidade deformas de apresentacéo
ecocardiogréficaagqui encontrada, tomando-se por base a
transmissdo auto-sdmica dominante da cardiomiopatia
hipertrofica

Por outro lado, a semelhanca de respostas
fisiopatol 6gi cas dos quadros esteto-acUisti cos do prolapso
mitral e da cardiomiopatia hipertréfica %, bem como as
associagOes de sinaisde CMH com prolapso mitral, lesbes
valvares adrticas, estenose subadrticafixa, e transposi¢ao
dos grandes vasos, entre outras ja descritas naliteratura,
parecem reforcar essa hipétese.

Assim, baseados na possibilidade genética da
expressividade varidvel, reforcada pela demonstracéo de
evidéncias imunologicas pela tipagem dos HLA
leucocitarios demonstradanumamesmafamiliacom CMH
e prolapso mitral 4, acreditamos que as alteracdes
ecocardiogréficas por nds encontradas possam representar
as bases anatdmicas de um amplo espectro de
comprometimento cardiaco de origem familiar. Essas
alteracBes anatbmicas, como a hipertrofia septal,
anormalidades na cAmara de saida do VE e deslocamento
dos musculos papilares, evidenciadas a partir do MASA
mitral, sdo também encontradas, em graus variaveis, em
portadores da cardiomiopatia hi pertrofica

Adendo - Apés a preparacdo deste trabalho para
publicagdo, foram demonstradas mais 1 familiacom CIA
tipo “ ostium secundum” e MASA, e 2 familias de pacientes
portadores de estenose subadrtica fixa e MASA,
constatando-se entre os familiares 0s mesmos achados
aqui descritos, além daincidénciafamiliar daCIA “ostium
secundum”, acompanhadado MASA mitral.

Summary

Echocardiographic studieswere carried out on 81 close
relatives of 27 patients presenting atypical systolic anterior
motion (ASAM) of the chordae tendinae of the mitral
leaflets. Among the 27 propositus, five had isolated
ASAM, three had ASAM and aortic insufficieney, three
had ASAM with mitral valve prolapse and onehad ASAM
with signsof atrial septal defect of the ostium secundum”
type. Eighteen of the 27 had asymmetrical septal
hypertrophy (ASH) with aseptal/posterior wall ratio grester
than 1.4, whereas nine had anormal septum. Twenty-five
of the27 familieshad other memberswho presented ASAM
and, in the other two families, other cardiac abnormalities
were found. Among the 81 relatives, 64,3% (54 persons)
had ASAM (originating in the chodaetendinae of the mitral
leaflets). There was mitral valve prolapsein 16,6%
(14 persons), and bicuspid aortic valvein 28% (23 persons).
Four of the relatives had aortic insufficiency with
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signsof leaflet calcification. Forty-ninerel atives (58%) had
ASH, eleven of whom had septal thickness less than 1,1
cm according to the M-mode and/or bi-dimensional
echocardiographic criteria. The position of the papillary
muscles could be identified in 64 propositi and relatives,
49 of which with ASAM and/or mitral prolapse had the
postero-medial papillary muscle displaced to a9 o' clock
position. In 56% of 82 propositi and relatives studies, the
left ventricular (LV) outflow tract was narrowed at its
terminal portion duetoirregular positioning of the septum
in relation to the anterior wall of the aorta.

We conclude that mitral ASAM has a high familial
incidence, either in patients presenting it as an isolated
finding or in conjunction with other anomalies such as
aortic insufficiency, mitral prolapse or atrial septal defect
of the* ostium secundum” type. Mitral prolapse and aortic
insufficiency were also found among the relatives. This
indicatesafamilial incidence of theselesionswhen found
associated to ASAM.

ASAM and mitral prolapse apparently seem to result
fromanirregular positioning of the postero-medid papillary
muscle which is displaced anteriorly in the left ventricle.
The above myocardial anomaly often appeared in
conjunction with ASH in the propositus as well asin one
or more of the relatives. ASAM with ASH was the most
frequent association in this series. Other anomalies of the
left ventricular outflow tract and aortic leaflets were
observed, with aortic insufficiency in seven cases.

All these findings in conjunction seem to point to a
hereditary cardiomiopathy through adominant autosomic
gene with variable expression. Clinically and
echocardiographically there is a broad spectrum of
manifestations ranging from asymptomatic ASAM alone
tothe classic picture of hypertrophic cardiomiopathy with
or without subaortic stenosis.
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