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CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA PRIMARIA.
RELATO DE UM CASO E REVISAO DA
LITERATURA

E apresentada a correlagéo clinico-patoldgica dé um caso de cardiomiopatia hipertréfica

priméria, acompanhado de revisdo da literatura.

A cardiopatiahipertréficapriméria(CHP) ouidiopética,
embora conhecida desde o inicio do século passado,
passou a ser alvo de intensos estudos a partir das
publicacdes de Donald Teare, no final da década de 50.
Seguiram numerosos trabal hos a esse respeito, o que tem
fornecido aos estudiosos do assunto grande quantidade
deinformacBes. Entretanto, esse esfor¢o aindando logrou
definir com preciséo essa cardiopatia.

Osautores apresentam um caso de CHP, situando dentro
desse vasto panorama de conhecimentos, com especia
referéncia a suas caracteristicas anatomopatol dgicas.

APRESENTACAODOCASO

Escrituréria, branca de 24 anos, natural de Jales (SP),
procedente de Campinas (SP).

Queixava-se de dispnéia, inicialmente aos grandes e
depois, aos esforcos moderados, além de edema mal eolar
bilateral, desde aidade de 16 anos. M e horou sensivel mente
com a medicagdo entdo instituida. Referia precordialgia
aos esforcos maiores. Apresentava limitacdo da
capacidade fisica e desempenhava peguenos servigos de
escritério.

Sem ter interrompido agquele tratamento (digital e
diurético), comegou 3 dias antes dainternacdo aapresentar
intensa dor no hipocdndrio direito, progressivo edemade
membros inferiores e piora dadispnéia, entdo mesmo em
repouso.

O examerevelou dispnéia, cirrose eictericia. Estatura
1,45m. Peso 40 kg. Pulso efreqiiénciacardiacaem torno
de 120/min, PA de 100/70 mm. Hg. Choque da pontano
6° EIE, na linha auxiliar anterior. Sopro de média
intensidade em todos os focos, especialmente no mitral,

* Assistentes da Unidade Clinico-Patoldgica da PUC, Campinas.
** Professor-Titular.

de dificil caracterizagdo (se de ejecdo ou de
regurgitacdo). Asduas bulhas eram nitidas, com ligeira
hiperfonese da 22 no foco adrtico acessorio. Eraaudivel
umaintensa4®bulha. Raras extra-sistoles. Haviaalguns
sibilos e crepitacdo nas &reas basais posteriores. As
jugulares eram targidas a 90° com ondas “a”
proeminentes . O figado era palpavel a4 cm, abaixo da
borda costal, nalinhamedioclavicular direita, superficie
lisa, doloroso, consisténcia aumentada + +.

A radiografiadotérax (fig. 1) mostravadiscreto grau de
inversdo do padr&o vascular e notavel aumento daérea. O
arco inferior esquerdo eraquase geometricamentecircular.
O bot8o adrtico ndo eravisivel.

O eletrocardiograma (fig. 2) apresentava ondas P e
segmentos PR de caracteristicas normais. Frequéncia
cardiacaem torno de 100bpm. O vetor de QRS préximo de
90° com rotacdo horaria. No plano horizontal, a alca
vetocardiografica mostrava desvio paraafrente erotagcéo
no mesmo sentido. A duragdo do complexo QRS era de
11ms. Nas derivagbes precordiais havia
supradesnivelamento dos segmento, ST deV aV . O vetor
AT opunha-se a0 AQRS. 20

Apbs 24 horas de tratamento com doses elevadas de
diurético, além do digitalico, houve melhorados sintomas,
com desaparecimento dacrepitagdo, mas com permanéncia
de sibilos esparsos. No final do 2° dia de internacéo,
apresentou slbita piora da dispnéia, sendo detectada
taquicardia ventricular acompanhada de choque
cardiogénico. A despeito da terapéutica empregada,
instal ou-se fibrilagdo ventricular que ndo reverteu com o
tratamento, advindo o ébito.

No estudo necroscépico, observou-se, além de
intensa congestdo hepatica, acentuada car-
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Fig. 1 - Notar o significativo grau de cardiomegalia e os peculiares
contornos da sombra cardiaca. N&o havia derrames.
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Fig. 2 - AQRS a -90° no plano frontal e para a frente no plano
horizontal. A rotag&o é horéria em ambos os planos.
diomegdiaegrande aumento damassamiocérdica(coracdo
com peso de 1300g). As coronarias eram pérvias, mas o
ramo descendente anterior, nos primeiros5cm, e o primeiro
ramo diagonal (defluente deste) estavam cobertos por uma
ponte miocérdicade aproximadamente 0,2 cm de espessura
(fig. 3).

Inicialmente, aaberturado coracdo foi feitadamaneira
cléssica, segundo o método de Praunsnitz. Essa técnica
ndo se mostrou, entretanto, inteiramente adequada para
avaliar o grau de obstrucdo das vias de saida e 0 volume
de cada uma das cémaras. A pegafoi, entdo, fixada pela
injecdo de formol a 10%, com canulas adaptadas as veias
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Fig. 3 - Notar os peculiares contornos do VE; as linhas tracejadas
assinalam a existéncia de extensa ponte miocardica nos 5 primeiros
centimetros da artéria descendente anterior e sobre o primeiro ramo
diagonal.

pulmonares e aveiacavasuperior, sob pressdes diferentes
(cerca de 15mmHg para as cAmaras direitas e 30 para as
esquerdas). Ap0s a fixagéo, foram realizados 2 cortes
longitudinais (um, dividindo o 6stio da valva adrtica e
dirigindo-se para a ponta e o outro, paralelo ao primeiro,
passando pela valva pulmonar) a fim de se avaliar o
estreitamento dasviasde saida(fig. 4 €5).
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Fig. 4 - Corte longitudinal passando pela ponta do VE e pelo meio
do anel valvar adrtico. Notar a grande espessura parietal na regido
do vortice e, especiamente, de todo o septo. Quatro setas mostram
a proeminéncia septal na via de saida do VE. A linha tracejada
demarca superficie endocérdica de uma &rea mais posteriorizada
daquela via defluxo e que ndo aparece devido ao “espordo” muscular
septal

Esse procedimento deixa aimpressdo da existéncia de
um grande espor&o muscular septal proeminando na via
de saidado ventriculo esquerdo (VE).

Em seguida, o coracdo foi recomposto pela colagem
das partes com colade cianocrilato e osventriculosforam
seccionados transversalmente, separando-se 4
segmentados denominados de alto, médio, baixo e ponta,
respectivamentecom4, 4, 4 e 1,5cm de espessura. Em cada
fragmento paracadaventricul o, identificou-se umaparede
anterior, uma lateral, uma posterior além da septal. Na
medida da espessura de cada uma delas tomou-se a
precauc@o de ndo incluir as trabéculas carnosas e 0s
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Fig. 5 - Notar a grande espessura de todas as paredes, especiamente
da parte alta do septo. As setas mostram a via de saida do ventriculo
direito, com estreitamento classificado como discreto.

muscul os papilares. Os resultados encontram-se no quadro
l.

Depois, foram realizados mais cortes transversais
com a finalidade de confeccionar, segundo método
modificado de Wisslerl, um molde em gesso de cadaum
dos segmentos as camaras cardiacas (fig. 6). O
desprezivel grau deretracdo do espécime apés afixagéo
(em média 6,8% de retracdo volumétrica) e o
insignificante grau de encol himento do gesso atestam a
fidelidade desse processo para aestimativados volumes
cavitarios. Asavaliagdes volumétricas foram feitas pelas
medidas dos volumes deslocados pelos moldes ao
imergi-los, em &gua, apdsimpermeabilizagdo com uma
resina. Os volumes encontrados foram: VD = 52ml, AD
=25ml eAE=20ml, VE =150ml.

QUADRO | - Valores médios (em) da espessura confor me a par ede, segundo o0 segmento para cada um dos ventriculos.

Ventriculo Esquerdo Direito
Segmento Parede Septal Anterior Lateral Posterior Anterior Lateral Posterior
Alto 33 2,3 2,2 24 04 04 04
Médio 4,0 2,0 18 12 03 0,6 0,6
Baixo 3,6 2,0 19 0,9 04 0,8 04
Ponta 2,1 1,8 1,6 14 - - -

Fig. 6 — Sete cortes transversais do coragdo. Notar, no fragmento 4,
a pequena espessura da parede postero-basal do VE em comparagdo
com a do septo e a da parede livre desta camara. Nos fragmentos 6
e7 as setas mostram o ramo descendente anterior da coronéria
esquerda com trajeto intramural.

Por fim, foram. retirados 16 fragmentos para estudo
histopatol 6gico, provenientes de cada uma das 16 &reas
em quefoi dividido o coragéo.

COMENTARIOS

Apesar daextensasinonimia, (“obstrucéo funcional do
ventriculo, esquerdo”? “pseudo-estenose”?, “estenose
subadrtica funcional”#, “ estenose subadrtica hipertréfica
idiopdtica (primaria)”® “hipertrofia septal assimétrica’e,
“cardiopatia hipertréfica obstrutiva’’, “hipertrofia
assimétricado ventriculo esquerdo”, & entre outros nomes
910 achamos mai's conveniente, como outros °*° chamé&-la,
simplesmente, de cardiomiopatia hipertréfica, priméria
(CHP), pois essadenominacéo | he confere umaconcepgéo
anatomo-funcional maisampla. De modo geral, as outras
denominagbes aludem a um componente que, hoje, se
encara apenas como um cateter ocasional nessa doenca.
A existéncia de tantos nomes evocativos do componente
obstrutivo justifica-se porgque os primeiros estudos se
restringiram apaci entes com obstrucao?®. Entretanto, com
0s estudos ecocardiogréficos, ndo sd se descobriu o outro
importante componente dessa cardiopatia (0 movimento
sistélico anterior dalascineadntero-media davalvamitral)
como também se descobriu um grande nimero de casos,
até mai's numerosos que os primeiros, em que hipertrofia
prevalentemente do septo ndo se associava a estenose
subvalvar. Comegou-se a compreender que a dificuldade
de gecdo do ventriculo esquerdo nédo s6 dependia a
proeminénciaseptal, como pensaram inicia mente Schmink
1112 e Teare® , mas também da oposicéo, durante
mesossistole, do folheto anterior da mitral ao septo
abaulado =2,
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A CHP é vista atualmente como uma doenga cardiaca
com manifestagdes clinicas proteiformes, de provavel
origem genética(carater dominante de elevadapenetrancia),
gueresultariade um defeito de desenvolvimento do tecido
muscul ar cardiace®. A Unicafeicdo quereamente adefine
como uma enti dade nosol 6gi ca € a presencade hipertrofia
miocardica ventricular ndo explicavel por sobrecarga de
trabalho.

As caracteristicas mais marcantes sdo: freqlente
presenca de hipertrofia predominante do septo
interventricular; nitida desorganizacdo miocelular, sejaa
nivel microscopico®?, seja a nivel ultramicroscopico e
ocorréncia da anormal abertura davalva mitral durante a
sistole ventricular 62, Hoje, porém néo se pode encaré-las
como patognomomicas da CHP®*#%2°, pois elas tém sido
encontradas em outras cardiopatias®®“t. Entretanto, tais
manifestagdes reuni das sdo altamente sugestivas da CHP
e importantes para seu diagnostico .

Ofator que determinao crescimento muscular localizado
do coragdo na CHP n&o é conhecido. Alguns
responsabilizaram o defeito de arquitetura do septo
interventricular, de forma catendide (convexo para a
esquerda, do pice paraabase e cbncavo paraaesquerda,
no plano horizontal) “24. Comtal forma, o septo ndo poderia
“encurtar-se”’ durante a sistole ventricular. Esse tipo de
contrag8o septal isométrica iniciaria 0 processo de
hipertrofialocalizada

No passado®, jaseimputou aum anormal alongamento
da cuspide anterior da valva mitral o cardter obstrutivo
dessa cardiopatia. Essa anomalia priméria levaria &
hipertrofia por permitir que a lascinea anterior de mitral
obstruisse aviade saidado VE durante asistole. Embora
iSSO pOSsa ocorrer em casos excepcionais, tal mecanismo
ndo pode ser generalizado.

Também foi sugerido e que o aumento de duracéo da
despolarizaco e darepol arizagdo damuscul aturacardiaca,
poderiam levar a distlrbios dos processos de contragéo e
descontragdo ventriculares e conseqlente hipertrofia
miocel ular. Essaanormalidade pel o menosem alguns casos,
seriasistemnatizada, ou sgja, todo o tecido muscular poderia
estar afetado, tal como na doenca de Friedreich®3444,

Outros invocaram as origem bioquimica da miopatia,
alegando que uma disfuncéo da acéo adrenérgica no
coracdo levaria a um prolongado periodo de contracdo
isométrica de certas &reas e consequente hipertrofia
regional .

Originalmente, certos autores®, responsabilizaram a
hipertens8o arterial sistémicapela CHP, Entretanto, varios
trabalhos vieram negar umaeventual relacdo causal entre
estas duas doengas, tanto por ser pequena a porcentagem
de hipertensos entre os portadores dessa cardiopatia, como
por ser insignificante o nimero de coragBes com hipertrofia
assimétrica na populagéo de hipertensos 47,

A hipertrofiaassimétrica do coragéo também tem sido
verificada em diabéticos *, recém-nascidos de mées
diabéticas*°, halterdfilistas™, portadores de coronariopatia
aterosclerdtica %, na valvopatia adrtica 52 em criancas
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até 2 anosdeidade®?, em embridesefetos** eemdiversos
tipos de cardiopatias congénitas %, em tireopatias #, na
acromegalia®, naataxiade Friedereich ® e, especialmente,
nos portadores de lesdes produtoras de hipertenséo
ventricular direitadelongaduracdo (estenose pulmonar e
hipertensao pulmonar priméria) 332, Entretanto,
diferentemente da hipertrofia septal da CHP, as acima
citadas ndo so verificadas nos parentes dos portadores,
poucas vezes sdo tdo acentuadas como naquela
cardiopatia e ndo apresentam as ateraces qualitativas e
quantitativas do tecido muscular que sdo nela verificadas
9,56-60

As anormalidades histoldgicas do musculo
primariamente acometido sdo: excessiva quantidade de
tecido conjuntivointerfibrilar, grande aumento volumétrico
do citoplasma e do nicleo das miocélulas, presenca de
microvacuolos e distor¢do da disposicéo das fibras
cardiacas, por vezes espiraladas. Caracteristicamente, essas
ateracBes serestringem adeterminadas &reasforadasquais
0 aspecto macro e microscépico é normal ou com regides
de hipertrofia do tipo habitual 254566162,

A existénciade casos com outras areas de acometimento
muscular primério como aquel es com exclusivahipertrofia
apical do VE tem revelado agrande variabilidade naCHP,
desfazendo aimpressdo de pura oclusdo subvalvar 2 6365,

O dedlocamento sistélico dalascinea anterior davalva
mitral, emborasgja, segundo variosautores, um forteindicio
de hipertrofia septal assimétrica, tem sido também
detectado em casos de transposi¢éo dos grandes vasos®,
no choque hipovolémico ¥, na estenose e insuficiéncia
valvar adrtica %%, na cardiopatia por hipertensdo ™ em
qualquer valvopatia com hipertrofia septal secundaria ™
entre outras. Entretanto, suafreqiiénciaem tais doencas é
muito mais baixa do que na CHP. Além disto, em alguns
dagueles casos verificou-se ligeiraproeminénciado septo
interventricular, o que confirma a importancia dessa
anomalia estrutural na génese da insuficiéncia
mesossistélicadavavamitral.

O mecanismo dessadisfuncdo valvar ndo étotalmente
conhecido. Primeiramente, invocou-se a distor¢éo da
musculatura papilar, provocada pelo crescimento
muscular anarquico 2, O grupo dos papilares
anteriores anormalmente elevado, tracionariaalascinea
mitral anterior durante sistole do ventriculo esquerdo,
levando ainsuficiéncia. Entretanto, hoje acredita-se que
a grande aceleracdo do sangue na estreitada via de
defluxo do ventriculo esquerdo durante a sistole dessa
camara, provocaria, por efeito Venturi, uma verdadeira
“aspiracdo” da cuspide, deslocando-a anteriormente e,
assim, tomando a valva momentaneamente insuficiente.
Alias, estudos anatomopatol égicos e ecocardiograficos
de casos de CHP tém mostrado que a valva mitral
freqlientemente, se encontramais préximado septo que o
normal (menosde 20 mm, o quetomariaacuspide anterior
mais suscetivel de ser “succionada’. Essa aproximagdo
ocorre ndo sO porgue o septo fica mais proeminente na
via de saida, mas porque ha uma real “ectopia’ mitral,
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sugerida pelo aumento dadistanciaentre o anel mitral ea
parede posterior do VE™7™,

Outra caracteristicafuncional da CHP é o fechamento
mesossi stélico davalvaadrtica provavel mente pelasibita
diminuicdo do fluxo sistélico decorrente da projecdo
mesossistolica dalascineamitral naviade saida.

A CHP pode ser dividida nas formas obstrutiva, ndo
obstrutivae* obstrutivo-provocavel” ou“14bil”. A existéncia
degradientesistdlicoentrearaiz daaortaeo VE caracteriza
as duas primeiras. Naterceira, o gradiente € induzido pelo
esforco ou por provas farmacoldgicas °2#%, Note-se,
entretanto, que mesmo em casos da forma obstrutiva, o
gradiente é consideravelmente variavel durante o
cateterismo cardiaco. Tal cardter funciona da oclusio
subadrticaé compreensivel, poistodacondicdo que permite
aumentar o retorno venoso cardiaco ampliaaviade defluxo
do VE. Por outro lado, adiminui¢do do retorno venoso ou a
diminuicdo da pressdo na aorta aumentam a dificuldade na
passagem do sangue, o primeiro fator, por restringir aviade
saida e 0 segundo, por incrementar o efeito Venturi?*,

Em termos ecocardiograficos, a forma obstrutiva
apresenta 0 movimento sistélico anterior (MSA) davalva
mitral; a ndo obstrutiva ndo o apresenta e a “labil”
apresenta-0 momentaneamente.

Esses tipos funcionais da CHP tém seus
correspondentes anatdmicos.

Emboraahipertrofiaseptal sejamaisintensanos casos
bom dificuldade de gjecdo ventricul ar, alguns autorestém
demonstrado que a estimativa do grau de estenose pela
medida do septo é muito precéria?* ">,

Entretanto, dois achados anatdbmicos sugerem
obstrucdo subadrtica. Um é a presenca de uma &rea de
espessamento endocardico na parte ata do septo. Como
umaimagem em espelho daclispide anterior davavamitral
(atribuida ao continuo choque daguela lascinea com a
parede muscular septal) . O outro é 0 minucioso estudo
histolégico e das diferentes espessuras das paredes
ventriculares 6462,

Na forma obstrutiva além das éreas de hipertrofia
muscular priméria, quase sempre no septo, percebe-se
hipertrofia do restante da musculatura ventricular. Essa,
do tipo habitual, se distingue da outra por ter um padréo
sem as aberragdes da musculatura “tumoral” da CHP. A
participacdo de todaamuscul aturanareducdo volumétrica
do ventriculo parece ocorrer pela sobrecarga dependente
daobstrucdo daviade defluxo. Naformando oclusiva, ao
contrario, as &reas hipertréficas sdo resultado,
exclusivamente, do processo miopético primario 1961627475,

Na CHP a regido do ventriculo esquerdo, situada
posteriormente a clspide pdstero-internadavalvamitral,
tem espessura aumentada nos casos com estenose
subadrtica e apresenta espessura hormal, nos casos hdo
oclusivos, (fig. 7), pois nesses ndo ha sobrecargaque leve
ahipertrofials?°,

Ao exame ecocardiografico, € comparada a espessura
dessaregido com ado septo. A relacdo entre a espessura
septal e aespessura daparede pdstro-basal do VE (es/epb

VE) é, quase sempre, maior que 1,3 mesmo nos casos ndo
1
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Fig. 7—"a" e“b” mostram aconfigurag&o e espessurada parede postero-
basal do VE em casos de CHP “obstrutiva’ e “ndo oclusiva’,
respectivamente, segundo observaggo original de Henry e Col.5; “c”
refere-se ao caso descrito.

No caso apresentado, ha dificuldades para o
reconhecimento de obstrugdo subadrtica. O septo é
extremamente espesso em todos os niveis e parece fazer
grande proeminéncia na via de saida do ventriculo
esguerdo, entretanto, ndo foi observado o espessamento
endocardico septal freqlientemente presente nas formas
obstrutivas.

A distancia do septo a comissura da valva mitral em
posicdo sistolica, medida no eixo de rastreamento
ecogrdfico, foi deaproximadamente, 25 mm. Essevalor esta
acimado critico (20 mm), abaixo do qual, freqiientemente,
ocorre 0 deslocamento dalascineaanterior damitral, e por
esse motivo, obstrugdo subadrtica. Considerando-se que
nas pessoas normai s essa distanciavariaem tomo de 27,5
mm e na forma “18bil”, em média, 22 mm, o coragéo de
nossa paci ente pode ser incluido nessa forma.

O padréo da hipertrofia das paredes ventriculares
mostrou &reas de espessura aumentada, outras, de
espessura normal (tal como nos casos sem obstrucdo da
via de saida do VE) e regifes de espessura menor que a
normal. Entretanto, a parede posterior do ventriculo
esquerdo, atrasdo fol heto postero-externo davalvamitra
tinha espessura bastante aumentada, o que ndo costuma
ocorrer nas formas nao oclusivas, (fig. 8). Essa
peculiaridade do caso teria sido responsavel, no exame
ecocardiogréafico, por um indice es/epb VE em torno de
137.

Em nosso caso 0s segmentos médio e baixo daparede
posterior do VE eram mais delgados que o habitual (fig.
7C).0 estudo histopatol 6gi co dessas regides revel ou que
elas, aparentemente, apresentam menor nimero defibras
miocérdicas e maior quantidade de tecido conjuntivo
interfibrilar que as demais. Essas fibras mantinham o
mesmo aspecto e a mesma disposi¢do anbmala
presentes nas areas de maior volume muscular. Esse
achado talvez decorrada diminui¢do do nimero de mio-
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células ditada pelaisguemia (desproporcéo entre consumo
e ofertade oxigénio).

R e
PatEw: | ¥
[ EEE A W
> : ¢

.. I_-. g |__l.l

R ! EF-
o ;,l | -~
- - =
i #

Fee

r

-

. leg— o+

Fig. 8 —Esguema mostrando as diferencas de espessura parietal do
coragdo de nossapaciente. A linhaponteadamostra o eixo de exploragdo
ecocardiogréfica habitualmente usado para estudar casos de CHP.

Independentemente da fase do ciclo cardiaco em que
parou o coracdo de nossa paciente, 0 volume da cavidade
ventricular esquerda é excessivamente elevado. Dascifras
gue Wissler! relatou em coragdes patol 6gicos, aque mais
seaproximou dade nossapaciente éde 110 ml, encontrada
em coragBes de 830-860 €575 g. Essamedidafortaleceua
impressdo inicial de aumento e devolumedo VE.

O ventriculo direito, por outro lado, mostrou um volume
normal (50ml), emborasgaevidente arestri¢do volumérica
dessa cavidade (fig. 6) pelo espessamento,
septoventricular, (“coracéo de Bernhein”).

Hemodinamicamente, a CHP caracteriza-se por
apresentar elevadas pressfes diastolica, tal como na
amiloidose, naestenose mitral, napericardite constritivae
na hemocromatose, pequena complacéncia. Desse modo,
precocemente, o regime de hipertensdo venocapilar
pulmonar instal a-se sem aumento de volume das cdmaras
Cardl'a;as 27,26,27_

Em um estudo cineventricul ografico de 100 portadores
de CHPreadlizado por Mc Kennae col., 41 tinham grande
restricdo volumétricado V E, 45 apresentavam menor grau,
10 mostravam volume normal e apenas4 tinham cavidade
aumentada °. Segundo os mesmos autores, a dilatacdo da
cavidade ventricular € um evento pouco freglente,
surgindo em decorréncia de doenca cardiaca associada,
especiamente, infarto do miocardio™.

E dificil explicar como o VE chegou adilatar-setanto em
nossapaciente. Em quasetodasas cardiopatias, adilatacdo
das cavidades cardiacas d&-se ao longo do tempo, pelo
continuado acimulo e residuo pés-sistélico que decorre
da progressiva perda da forca contrétil do coracdo. Na
CHP, entretanto, ha desde o inicio, restri¢do dos volumes
diastdlico, tanto do VE, como do direito hipertréfico e
angustiado pelo proeminente septo interventricular. Essa
situacdo determina baixo débito, o qual condiciona um
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déficit do desenvolvimento fisico.

A paciente apresentava angina de peito e o exame
anatomopatol 6gico mostrou extensa ponte miocérdica
sobre o ramo descendente anterior € o primeiro ramo
diagonal. Embora néo se tenha encontrado éreas de
cicatrizagdo, o aumento do tecido conjuntivo interfibrilar,
especialmente nas regides mais delgadas, pode ser, em
parte, devido aisguemia.

Foi a parte anterior do septo, possivelmente, a
responsével pelagrandeondaR emV , eaparede lateral
doVEpelaondaRdeV (fig., 9). O desviodaacaparacima
poderiater ocorrido potque a parede péstero-basal do VE
tinha menor quantidade de tecido muscular que a parede
antero-posterior, além daprovével associacéo de bloqueio
do fasciculo posterior do ramo esquerdo.

—_— T "—\.H.

Fig. 9 - Diagrama mostrando os principais vetores e a al¢a de
despolarizag&o ventricular nos planosfrontal e horizontal das derivagoes.

Nosso caso apresenta peculiaridades eletrocardio-
gréficas em contraste com o0 que se tem encontrado na
CHP. O desvio daacade despolarizagéo ventricular paraa
direita (como o verificado no plano horizontal de nossa
paciente) é aceito como um indicio dessa doenca™. Por
outro lado, ndo encontramos no presente caso 0 que alguns
descrevem como princi pais alteragdes el etrocardiogréficas
da CHP: grandes ondas R nas precordiaismédiasV ,V e
V , especiamente na tiltima®. 23

*No estado atual dos conhecimentos eletro-
cardiogréfico dessa doenca, 0 sinal de maior
seguranca para diagnéstico é a presenca de ve-
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tores septais proeminentes, desde que excluidos os
disturbios de conducéo do ramo, dos fasciculos direitos e
ahipertensdo ventricular direita.

SUMMARY

A clinical-pathological correlation of acasewith primary
hypertrophic cardiomyopathy is presented, as well as a
review of theliterature.
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