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Editorial

MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

As primeiras descricbes sisteméaticas da
microcardiopatia hipertrofica foram feitas por Brock !
em 1957 (estudo clinico-cirdrgico) e Teare 2, em 1958
(estudo anatomopatol 6gi co). Subseqiientemente, durante
a década de 60, diversos trabalhos, particularmente os
realizados em Bethesda *5, Londres &7, Toronto & e em
outros centros °, definiram as caracteristicas
hemodinamicas, e cineangiograficas béasicas da
miocardiopatiahipertréfica, taiscomo: gradiente sistdlico
na via de saida ventricular esquerda, reducao da
complacénciaventricular, elevagéo da presso diastolica
final, resposta paradoxal. da pressdo arterial diferencial
pos-extra-sistolica, hipertrofia septal. e da parede livre
no ventriculo esguerdo e regurgitacdo mitral.

Esses estudos, no entanto, foram realizados dando
énfase especial ao gradiente sistélico observado na via
de saida do ventriculo esquerdo; por essa razdo, a
miocardiopatia hipertréficafoi inicialmente denominada
estenose muscular subadrtica, cardiomiopatia,
hipertréfica obstrutiva. ou estenose subadrtica
hipertrofica idiopética®®®.

Em 1972, Goodwin ° caracterizou a miocardiopatia
hipertréfica como afeccao que envolvia o masculo
cardiaco como um todo, relegando a plano secundario o
gradiente na via de saida e chamando a atencéo para as
alteractes fundamentai s da doenga: musculo ventricular
macicamente hipertrofiado, reducéo da distensibilidade
e da complacéncia ventricular esquerda, elevacdo da
pressdo diastdlicafinal e restricdo a fase de enchimento
diastdlico ventricular. A funcéo de“bomba’ do ventriculo
esquerdo estaria conservada, emboraa cavidade fosse de
tamanho normal na diastole, porém grandemente
reduzida e deformada na sistole.

A obstrucéo em via de saida, segundo Goodwin, seria
mais significativa nos casos em que a hipertrofia
ventricular esquerda af etasse predominantemente o septo
interventricular ao invés da parede livre. Ainda com
referéncia ao gradiente sistdlico, o mesmo foi
caracterizado por Goodwin * como “dindmico”, isto &,
ndo fixo, sendo determinado pela forga de contragéo de

um ventriculo grandemente hipertrofiado e distorcido em
sua geometria. A auséncia de gradiente em formas
avancgadas, com o aparecimento de dilatagdo ventricular
esquerda e sinais de insuficiéncia cardiaca implicaria
péssimo progndstico na histéria natural da doenga *2.

Damesmaforma, pacientes com hipertrofiaventricular
difusa teriam pior prognéstico, em comparacdo com o0s
que apresentam hipertrofia septal preponderante.

A regurgitacdo mitral, observada em muitos casos,
estaria intimamente relacionada ao gradiente na via de
saida, ndo ocorrendo na auséncia desse .

Trabalhos subseqiientes 34, utilizando métodos
invasivos e ndo-invasivos, ampliaram o conhecimento
sobre as ateragdes hemodindmicas e cineangiogréficas
encontradas na miocardiopatia hipertréfica: volumes
ventriculares e tracdo de gjecdo normais, periodo de
relaxamento isovolumétrico aumentado, tempo médio de
abertura e velocidade maxima de fechamento da valva.
mitral superiores aos valores normais e um padréo
cineangiogréfico de “hipercinesia’, evidenciado quando
a cavidade do ventriculo esquerdo era dividida em eixos
segmentares, que mostravam encurtamento porcentual a
sistolico elevado .

A necessidade de visuaizar adequadamente o septo
interventricular em toda sua extensdo fez com que
Desilets'®, em 1968, introduzisse a biventriculografia no
estudo de pacientes com essa patologia. Em 1974,
Redwood ¥/, utilizando o biventriculograma, estabel eceu,
nos pacientes com doenca difusa, ndo restrita ao septo e
sem obstrucdo, os critérios cineangiogréficos do septo
interventricular em ventriculos esquerdos, nas
hipertrofias. ventricul ares secundérias alesbes estendticas
da valva adrtica e na miocardiopatia hipertréfica.
Concluiu que atécnicadaangiocardiografiabiventricular,
definindo a configuragdo do septo interventricular, era
de grande valor em estabelecer o diagndstico de
miocardiopatia hipertréfica, contribuindo igual-
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mente para sua diferenciacdo dos casos de hipertrofia
concéntrica do ventriculo esguerdo.

Embora ndo patognoménicas da miocardiopatia
hipertréofica, existem trés anormalidades que séo
caracteristicas e altamente especificas dessa patologia e
gue, portanto, merecem ser aqui discutidas. S&o elas. a
hipertrofia septal assimétrica, 0 movimento anterior
sistolico do folheto anterior da valva mitral e a
desorganizacgéo celular septal observada em estudos
histol 6gicos.

A hipertrofia septal assimétrica ndo é encontrada
unicamente na miocardiopatia hipertréfica, podendo
ocorrer em outras patol ogias, tais como estenose pulmonar
valvar, hipertensdo pulmonar priméria, lesdes adquiridas
dasvalvas adrticaou mitral, hipertensdo arterial sistémica
emesmo nacardiopatiaisquémica’®. Tem sido igualmente
demonstrado °*2° que a hipertrofia septal assimétricapode
estar ausente em pacientes com miocardiopatia
hipertréfica, existindo hipertrofia concéntrica do
ventriculo esquerdo, especialmente nos pacientes idosos
ou com hipertens&o arterial concomitante.

A espessura desproporcional do septo interventricular
€ uma caracteristica anatbmica normal do coracdo em
desenvolvimento, especialmente nos estagios mais
precoces da vida embrionéria; apds o nascimento, o
crescimento do septo diminui, em despropor¢do ao da
parede livre do ventriculo esquerdo 2. Seria entdo a
miocardiopatia hipertroficauma persisténciapés-natal de
um padréo septal embrionario?

A ecocardiografia (modo M), estabelecendo arelagéo
entre a espessura do septo e a da parede posterior, auxilia
no diagndstico da miocardiopatia hipertréfica. Assm, o
achado de uma relagdo superior a 1,3, embora ndo
patognomdnico, é altamente especifico . Deve-se, no
entanto, levar em consideracdo que a desproporcéo septo/
parede livre é variavel conforme a doenca subjacente
apresentada pelo paciente. Pode-tornar se praticamente
impossivel distinguir espessura septal desproporcional
secundéria a outras patologias da que ocorre na
miocardiopatia hipertréfica, mesmo com auxilio da
ecocardiografia convencional e exames
anatomopatol 6gicos 2.

Recentemente, Maron e col. %2 descreveram quatro
padrbes de distribuicdo de hipertrofiaventricular esquerda
na miocardiopatia hipertréfica, com o uso da
ecocardiografia bidimensional. Na maioria dos casos
(52%), a hipertrofia envolvia porgoes significativas tanto
do septo como da parede livre (tipo I11) Em outros
pacientes, ahipertrofiarestringia-se ao segmento anterior
do septo. (tipo I) No tipo 11, todo o septo estava
hipertrofiado, porém néo a parede livre. Finalmente,
pacientes do tipo |V apresentavam hipertrofia ventricular
em diferenteslocais do ventricul o esquerdo, aexcegdo da
porcéo basal anterior do septo. Em pacientes desse Gltimo
tipo, osautoresressaltaram o fato de que aecocardiografia
convencional (modo M) falhou na identificacéo da
presenca da hipertrofia, sendo o diagnostico de
miocardiopatia hipertréfica estabelecido apenas com a
utilizacdo da ecocardiografia bidimensional.
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Nos pacientes com miocardiopatia hipertréfica, o
estreitamento e obstrucédo na via de dado ventriculo
esquerdo sdo produzidos por aposi¢ao do folheto anterior
septal mitral contra o septo interventricular hipertrofiado,
durante a sistole.

Esse movimento anormal do folheto anterior, embora
caracteristico dessapatologia, tem sido descrito em outras
situaces, taiscomo: hipertrofiaconcéntricado ventriculo
esguerdo ndo pertencente ao espectro da miocardiopatia
hipertréfica?®, patologiasdavalvaadrtica®? | coarctagéo
da aorta ® e outros .

Assim, 0 movimento anterior sistélico do folheto
anterior da valva mitral ndo € indicador sensivel para a
miocardiopatia hipertréfica na vigéncia dessa patologia,
no entanto, raramente ocorre em pacientes com espessura
septal normal.

Igualmente tem sido demonstrado % que a magnitude
eaduracdo desse achado se correlacionacom aintensidade
do gradiente interventricular determinado em estudos
hemodindmicos, em condi¢des basais e apds manobras
provocadoras.

Demonstrou-se também que, apds a cirurgia, com o
desaparecimento do gradiente, 0 movimento anterior
sistélico diminui ou ndo é mais evidenciado #.

Segundo Maron e col. %8, sempre que o fol heto anterior
davavamitra estabel ece contato prolongado com o septo
interventricular, ocorre obstru¢do anatbmica verdadeira.
Damesmaforma, quando o movimento anterior do folheto
ndo esta presente, a obstrucdo raramente existe.

Do ponto de vista diagnéstico, o problema mais
importante ocorre quando o movimento anterior sistolico,
associado a gradiente na via de saida, é encontrado em
estudos ecocardiogréficos, em pacientes sem evidéncia
dehipertrofiaventricular, ou em pacientes com hipertrofia
concéntrica do ventriculo esquerdo 18 . Na realidade,
muitos desses casos (com hipertrofia concéntrica),
apresentam achados clinicos, hemodinadmicos e
angiocardiograficos de miocardiopatia hipertroficatipica
19, Alguns tém evidéncia de transmissao genética de
hipertrofia septal assimétrica e portanto parecem
representar uma “variante” da miocardiopatia
hipertréfica. Outros, no entanto, ndo tém caracteristicas
de transmissdo genética e devem ser considerados como
apresentando formasidiopéticas de hipertrofiaventricular
esguerda.

Assim, evidéncias indicam que o movimento anterior
sistélico do folheto anterior davalvamitral pode ocorrer,
embora raramente, em pacientes que apresentam
hipertrofia concéntrica néo relacionada a miocardiopatia
hipertréfica geneticamente transmitida.

A desorganizacéo celular observada em exames
hi stol 6gi cos de paci entes com miocardiopatia hipertréfica
igualmente ndo € patognomonica dessa patologia,
podendo ser encontrada, segundo Bulkley e col. %, como
manifestacdo ndo especifica de qualquer condicdo que
imponha uma sobrecarga de pressdo sobre o coragéo e
mesmo em recém-nascidos que morreram subi-
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tamente sem apresentar qual quer evidéncia estrutural de
doenca cardiaca %.

A etiologiadadesorganizacdo celular ndo é conhecida.
Seria secundéria ao estresse mecénico a que estaria
submetido o ventriculo esquerdo na miocardiopatia
hipertrofica? Seria um “desarranjo priméario” na
arquiteturacelular septal, como manifestagéio morfol 6gica
de um defeito genético subjacente?

De acordo com Maron e col. 8 a distincéo entre
arquitetura septal anormal encontrada na miocardiopatia
hipertr6fica e em outras patologias depende
primariamente da extensdo do processo. Assim, foi
estabelecido um método histoloégico quantitativo, que
permite um julgamento mais critico da érea relativa do
miocérdio septal ocupado pelas cél ulas em desorgani zacdo
%, Com esse método quantitativo, os autores citados,
estudando cortes seriados septais de 60 pacientes com
miocardiopatia hipertréfica e 360 pacientes pertencentes
a um grupo-controle, observaram que desorganizacdo
celular septal importante (envolvendo 5% ou maisde areas
relevantes de tecido estudado) foi achado histoldgico
altamente sensivel (90%) e especifico (93%) na
miocardiopatia hipertrofica.

A desorganizacdo celular septal estava presente em
95% dos pacientes portadores de miocardiopatia
hipertréfica e em apenas 20% dos 360 pacientes
pertencentes ao grupo-controle, sendo gque nesse grupo
sua extensdo era bastante limitada (em apenas 7,% dos
pacientes-controle observados as células desorganizadas
ocupavam 5% ou mais dos fragmentos histol 4gicos
estudados).

Assim, ndo é apenas a presenca de células cardiacas
desorganizadas no septo interventricular que distingte
pacientes com miocardiopatia hipertréfica daqueles com
outras cardiopatias (ou mesmo com coragdes normais),
mas a extensdo do processo de desorganizagéo celular.

As primeiras descri¢Bes cineangiogréficas da
miocardiopatia hipertréficaforam de caréter inespecifico,
relatando as alteracSes do ventriculo esquerdo
genericamente, sem a tentativa de determinar, dentro do
espectro dadoenca, subgrupos com aspectos angiogréficos
diferentes.

Em 1976, Falicov 3! descreveu dois casos, nos quais o
nivel de obstrucdo estava no meio da cavidade do
ventriculo esquerdo, a0 invésdaviadesaida. A obstrucdo
seria muito provavelmente produzida pela oposicdo do
septo e musculos papilares, muito hipertrofiados.

Em 1979, Yamaguchi *? descreveu o ventriculograma
esquerdo de 30 pacientes com miocardiopatiahipertrofica,
nos quais a hipertrofia era preponderantemente apical,
conferindo ao ventriculo uma morfologia em “naipe de
copa’. Observou, nesses casos, grande aumento na
espessura da parede anterior, que se movimenta em
direcdo a regio apical, com obliterac8o da cavidade A
parede apical igualmente encontrava-se grandemente
hipertrofiada, assim como a por¢éo inferior do septo
interventricular. A relacdo entre a espessura apical eada
parede livre do ventricul o esquerdo eramuito grande, ndo
sendo encontrado gradiente na via saida, mesmo ap0s
manobras provocadoras.

Goodwin %, em uma série de 100 pacientes, descreveu
4 subgrupos: obliteracdo dacavidade (44%), estreitamento
meédio ventricular (44%), hipertrofia predominante de
musculos papilares (10%) e forma dilatada ventricular
(pouco frequente). A dilatacdo do ventriculo esgquerdo
ocorria ha presenca de doenga difusa, com insuficiéncia
mitral severa, tornando o diagnéstico clinico bastante
dificil, emboraahipertrofiaseptal (ecocardiografia) e dos
musculos papilares (cineangiocardiografia) pudesse
sugerir o diagnostico verdadeiro.

Mais recentemente, Zago e col.®, estudando a
miocardiopatiahipertréfica, através dabiventricul ografia,
andlise qualitativa do ventriculo esquerdo em obliqua
anterior direita e cédlculo das porcentagens de
encurtamento de 7 eixos ventriculares, sugeriram uma
classificacio em 6 padrdes cineangiogréficos: reducéo
severa da cavidade na sistole (57%), hipocinesia
predominante do segmento anterior (19%), formadilatada
(7%), obstrucdo médio ventricular (M), obstrucéo
predominante da regi&o apical do ventriculo direito (5%)
e hipertrofia apical preponderante (5%).

Segundo 0s mesmos autores, a anatomia do septo
interventricular, delineada pela biventriculografia,
mostrou 4 tipos morfol 6gicos distintos: hipertrofia septal
homogénea, hipertrofia septal inferior predominante,
septal média predominante e septal inferior e direita
predominante.

Essa diferenciacdo em subtipos angiogréficos da
miocardiopatia hipertréfica assume importancia
fundamental do ponto de vista terapéutico, quando se
contempla o tratamento cirdrgico. Exemplo tipico seria
um caso de obstrucdo médio ventricular, no qual nem a
substitui¢do valvar nem amiectomianaviade saidateriam
sucesso paraaliviar aobstrucdo. A cirurgiaaser realizada
talvez fosse a abordagem ampla da cavidade ventricular
esguerda, com resseccdo extensa dos muscul os papilares
e implantagéo de prétese de baixo perfil .

Assim, a miocardiopatia hipertréfica oferece ainda
muitos desafios a sua plena compreensdo como entidade
nosol gica, em diferentes de seus aspectos. Persiste sendo,
conforme Spodick %, uma doenga de armadilhas e
paradoxos. Na feliz expressdo de Goodwin %, é “uma
patologia em busca. de sua prépria identidade”, com
aspectos clinicos, diagnosticos e terapéuticos
controvertidos e ndo esclarecidos.

O diagnéstico diferencial (nos casos sem obstrucao)
com a cardiopatia hipertensiva pode ser extremamente
dificil e talvez apenas com a atencdo dirigida a todos os
critériosdiagnosticos sgjapossivel, em determinados casos
controvertidos, atingir alto grau de precisdo diagndstica

REFERENCIAS

1. Brock, R. Functional obstruction of theleft ventricle; acquired aortic
sub valvular stenosis. Guy’sHosp. Reps. 106: 221, 1957.

2. Teare, D. Asymmetrical hypertrophy of the heart in young adults.
Brit. Heart J. 20: 1, 1958.

3. Braunwad, E.; Morrow, A. G. ;Corndli, W. P; Ayden, M. M.; Hubish,
T. F. Idiopathic hypertrophic stenosis. Clinical, hemodynamic and
angiographic manifestations. Am. J. Med. 29: 924, 1960.

431



10.
11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

10.

432

arquivosbrasileirosde cardiologia

Brockenbrough, E. C.; Braunwad, E. Morrow, A. G. A hemodynamic
technique for the detection of hypertrophic subaortic stenosis.
Circulation, 23: 189, 1961.

Ross, J.; Braunwald, E.;Ganet, J. H. Mason, D. T. Morrow, A. G.
Themechanism of theintraventricular pressuregradient inidiopathic
hypertrophic subaortic stenosis. Circulation, 34: 558, 1966.
Goodwin, J. F; Hoelman, A; Cleland, W. P, ; Teare, R. D. Obstructive
cardiomyopathy simulating aortic stenosis. Br. Heart J. 22: 403, 1960.
Cohe,. J. ;Effat, H.Goodwin, J. P; Oakley, C. M.; Steiner, R. E.
Hypertrophic obstructive cardiomyopathy. Br. Heart J. 26: 16, 1964.
Wigle, E. D.; Heimbecker, R. O. ;Gunton, R. W. I diopathic ventricular
septa hypertrophy causing muscular subaortic stenosis. Circulation,
26: 325, 1962.

Criley, J. M.; Lewis, X. B.; White, R. |.; Ross, Richard, S. Pressure
gradients without obstruction. A new concept of “hypertrophic
subaortic stenosis.’. Circulation. 32: 881, 1965.

Goodwin, J. F. Clarification of the cardiomyopathies. Mod. concepts
cardiovasc. Dis. 41: 41, 1972.

Goodwin, J. F. An appreciation of hypertrophic cardiomyopathy. Am.
J. Med. 68: 797, 1280.

Cate, F. T.; RoeMandt, J. Progression toleft ventricular dilatationin
patientswith hypertrophic obstructive cardiomyopathy. Am. Heart
J. 97: 762, 1979.

Sanderson, J. E.; Gibson, D. G.; Brown, D. J.; Goodwin, J. F. Left
ventricular filling in hypertrophic cardiomyopathy. An angiographic
study. Br. Heart J39: 661, 1977.

Sanderson, J. E.; Traill, T. A.; Stutton, M. G. ; Brown, D. J.; Gibson,
D. G.; Goodwin, J. F. Left ventricular relaxation and filling in
hypertrophic cardiomyopathy. An echocardiographic study. vnr. Heart
J. 40: 596, 1978.

Bersano, E.; Zago, A.; Redli, J. T.; Kéhler, |;. Mattos, A. Fungdo do
ventricul o esquerdo naendomiocardiopatiahipertréfica. Arg. Bras.
Cardiol. 34 (Supl. 1) 158, 1980.

Desilets, D. T.; Kadell, B. M.; Ruttenberg, H. D. ;Goldberg, S. J;
MacAlpin, R. N. Angiocardiographic demonstration of the ventricular
septum. A new technique. Radiology, 9. 329, 1968.

Redwood, D. R.; Scherer. J. L.; Epstein, S. E. Biventricular
cineangiography intheeval uation of patientswith asymmetric septal
hypertrophy. Circulation, 49: 1116, 1974.

Maron, B. J.; Epstein, S. E. Hypertrophic cardiomyopathy. Recent
observationsregarding the specificity of threehalmarksof thedisease:
asymmetric septal hyperthophy, septal disorganization and systolic
anterior motion of theanterior mitral leaflet. Am. .JCardiol. 45: 141,
1980.

Maron, B. J.; Gottdiener, J. S.; Roberts, W. C.; Henry, W. L.; Savage,
D.D.; Epstein, S. E. Left ventricular outflow tract obstruction dueto

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31

32.

33.

35.

systolic anterior motion of the anterior mitral leaflet in patientswith
concentricleft ventricular hypertrophy. Circulation, 55:527, 1978.

Tavel, M.; Petrin, T. E. Hypertrophic subaortic stenosisinthe“real
world”. Chest, 77: 715, 1980.

Maron, B. J.; Verter, J.; Kapur, S. Disproportionate ventricular septal
thickening in the devel oping normal human heart. Circulation, 57:
520, 1978.

Maron, B. J; Gottdiener, J. S.; Epstein, S.E. Patternsand significance
of distribution of left ventricular hypertrophy in hypertrophic
cardiomyopathy. Am. J. Cardiol. 48: 418, 8l.

Feizi, O.; Emanuel, R. Echocardiographic spectrum of hypertrophic
cardiomyopathy. Br. Heart J.: 37:1286, 1975.

Maron, B. J.; Gottdiener, J. S.; Roberts, W. C . ; Hammer, W.J;
Epstein, S. E. Nongenetically . transmitted disproportionate
ventricular septal thickening associated with left ventricular
obstruction. Br. Heart J. 41: 245, 1979.

Scovil, J. A.; Nanda, N. C.; Gross, C. M. Echorcardiographic studies
of abnormalities associated with coarctation of theaorta. Circulation,
53: 953, 1976.

Henry, W. L.; Clark, C. E.; Glancy, D. L.; Epstein, S. E.
Echocardiographic measurements of the left ventricular outflow
gradient inidiopathic hypertrophic subaortic stenosis. N. Eng. J. Med.
288: 989, 1973.

Shah, P. M.; Gramiak, R.; Adelman, A. G.; Wigle, E. D.
Echocardiographic assessment of the effect of surgery and propranolol
on the dynamics of outflow obstruction in hypertrophic subaortic
stenosis. Circulation, 45: 516, 1972.

Bulkley, B. H.; Weisfeldt, M. L.; Hutchins. G. M. |sometric cardiac
contraction. N. Engl.J. Med. 295: 135, 1977.

Maron, B. J.; Fisher, R. S. Sudden infant death syndrome (SIDS):
cardiac pathologic observationsininfantswith SIDS. Am. Heart J.
93: 762, 1977.

Maron, B. J.; Roberts, W. C. Quantitative analysis of cardiac muscle
cell disorganization in the ventricular septum of patients with
hypertrophic cardiomyopathy. Circulation, 59: 689, 1979.

Falicov, R. E.; Resnekov, L.; Bharati, S.; Lev, M. Mid-ventricular
obstruction: avariant of obstructive cardiomyopathy. Am. J. Cardiol.
37: 432, 1976.

Yamaguchi, H.; Ishemura, T.; Nishiyama, S.; Napsaki, F.; Nakanishi,
S,; Takatsu, F.; Nishigo, T. Umeda, T.; Machii, K. Hypertrophic non.
obstructive cardiomyopathy with giant negative T waves (apical
hypertrophy): ventricul ographic and echocardiographic featuresin
30 patients. Am. JCardiol. 44: 401, 1979.

Zago, A. J; Bersano, E.; Redli, J. T.; Kéhler, L; Mattos, B. P German,
E. C; Mattos, A. G. Andlise cineangiogréfica da miocardiopatia
hipertréfica. Arg. Bras. Cardiol. 37: 367, 1981.

Spodick, D. H. Hypertrophic obstructive cardiomyopathy of theleft
ventricle. Arq. Bras. Cardiol. 37:367, 1981.

Goodwin, J. F. Hypertrophic obstructive cardiomyopathy: adisease
in search of itsown identity. Am. J. Cardiol. 45: 177, 1980.



