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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA. ASPECTOS CLIiNICOS

RUBEM RODRIGUES, DOMINGOS VITOLA, LEONARDO GUILLERMO-CAL, IRAN CASTRO,
JOSE CARLOS HAERTEL, VASCO MILLER, RAUL IVO ROSSI FILHO

Foram estudados 27 casos de portadores de miocardiopatia hipertréfica registrados na
Instituigcdo, com diagnostico efetuado pelo ecocardiograma modulo “ M” e confirmado, em alguns
deles, pela angiocardiografia. A idade média foi 58 anos e ndo houve predominancia de um sexo
(relacdo 1,07:1) A dor toracica foi referida por 85% dos pacientes, tendo carater anginoso em
apenas 29% deles. Detectou-se um sopro sistélico em 48% dos casos e um “ click” sistolico em
29,6%. O eletrocardiograma convencional mostrou-se alterado em 85% dos pacientes e o teste
de esforco em 40%. O ecocardiograma evidenciou um padrdo de hipertrofia concéntrica do
ventriculo esquerdo em 16 pacientes e de hipertrofia septal assimétrica nos 11 restantes, com
15% desses mostrando sinais de obstrugdo a gjecao ventricular esquerda. Com os nitratos houve
piora dos sintomas em 74% dos pacientes e os bloqueador es b-adrenérgicos ou dos canais lentos
do célcio diminuiram ou aboliram os sintomas em 95% dos casos.

A miocardiopatia hipertréfica € uma doenca do
muscul o cardiaco de causa desconhecida?, tendo sido
descrita clinicamente ha mais de um quarto de século
2, Quanto mais os estudos se aprofundam na avaliagao
dessa doenga, mais confusdo emerge e mais a sua
identidade € ameacada ®.

H& uma base genética em todos os casos, embora
ela ndo possa ser detectada em muitos 2. Pode ter sua
origem ainda no periodo intra-uterino, por falta de
regressao da hipertrofia septal desproporcional que
esta presente em embrides e fetos humanos normais.

A interacdo defeituosa entre a noradrenalina e os
receptores adrenérgicos miocardicos pode
desempenhar um papel fundamental no inicio do
desarranjo celular miocardico, principalmente nos
coragbes imaturos®.

Por ser uma entidade com manifestacdes clinicas
multiplas, podendo simular outras doencgas,
apresentamos os achados em 27 pacientes estudados
em nossa I nstituicéo.

MATERIAL EMETODOS

Foram estudados 27 portadores de miocardiopatia
hipertrofica diagnosticada |evando-se em consideracéo
0s sintomas, os achados do exame fisico, as alteracdes
ecocardiograficas e angiocardiograficas.

O diagnéstico de miocardiopatia hipertrofica foi
efetuado na presenca de uma relacdo septo/parede
posterior do ventriculo esquerdo = 1,3 ou de
hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo no
ecocardiograma mdadulo “M”, excluindo-se os casos
com outra doenca cardiaca ou sistémica capaz de
produzir hipertrofia ventricular esquerda. Atletas
treinados foram também excluidos do estudo.

A anamnese e 0 exame fisico foram realizados sempre
pelo mesmo profissional, o qual também interpretava
o eletrocardiograma (ECG) em repouso. A analise do
ECG foi confirmada por um membro da equipe de
métodos gréficos da Instituicéo.

A execucdo e a interpretacdo do ecocardiograma
também foram realizadas sempre pelo mesmo
ecocardiografista, confirmando-se o laudo por outro
membro da equipe.

Todos os pacientes foram submetidos ao teste
ergomeétrico, em esteira ou bicicleta, utilizando-se o
protocolo de Bruce. O exame foi considerado positivo
guando houve infradesnivelamento do ponto “J” > 0,1
mV com duracdo do ST >= 0,08s e aspecto retificado,
descendente ou ascendente lento.

Realizou-se o cateterismo cardiaco pelatécnica de
Somes ou de Judkins, fazendo-se a ventriculografia
na projecao obliqua anterior direita e esquerda. Em
alguns casos, realizou-se biventricul ografiaem obliqua
anterior esquerda. A coronariografia foi efetuada
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através da cateterizacdo seletiva das coronérias direita e
esquerda.

Dos 27 casos estudados, 14 eram do sexo masculino e 13
do sexofeminino (relagdo 1, 1: 1). A idadevarioude 36 a70
anos (média= 58 anos).

RESULTADOS

A dor toréacicafoi aqueixamaisfregiientemente rel atada,
ocorrendo em 85% dos pacientes. Em 71% deles, ndo tinha
caréter de “angor pectoris’ e, nos demais (29%), era
tipicamente anginoso.

As palpitagdes do tipo taquicardia foram referidas por
55% dos pacientes e ndo se relacionavam com os esforgos.
Fadiga severa, prejudicando a atividade habitual dos
individuos, foi observada em 25% dos casos.

A auscultacardiacarevel ou sopro meso ou telessistélico
em 48% dos paci entes, tendo o seu epicentro ao nivel do 5.°
espaco intercostal esquerdo em 60% deles e ao nivel do 2.°
espaco intercostal direito em 40%. Um“click” degjecéofoi
evidenciado em 8 pacientes (29,6%).

Ondas T invertidas e simétricas nas derivagtes
precordiais estavam presentes em 85% dos pacientes no
ECG de repouso. Evidéncias de hipertrofia ventricular
esquerda com ondas R altas e espessadas nas precordiais
direitas ocorreram em 44% dos casos (Fig. 1).

O teste de esforgo foi considerado como positivo em
decorrénciade alteragdes el etrocardiograficasindicativas
de cardiopatia isquémica em 60% dos casos. Hipertrofia
ventricular esquerda pela ecocardiografia e/ou
angiocardiografia estava presente em todos os paci entes,
sendo esses 0s métodos utilizados na confirmagao do
diagnéstico. Em 59% dos casos, a hipertrofia era
concéntrica (Fig. 1) e em 41% septal assimétrica (fig. 2),
com 15% destes apresentando obstrucdo a ejegédo
ventricular esquerda sem o uso de manobras
provocativas. Sete pacientes (26%) mostraram hipertrofia
septal assimétrica ndo-obstrutiva. A associacdo de
prolapso da clspide anterior €/ou posterior davalvamitral
ocorreu em 18% dos casos.

O uso de nitratos causou piora dos sintomas em 74% dos
pacientes. A administrac&o de blogueadores 3-adrenérgicos
ou dos canais lentos do célcio determinou umarespostados
sintomas favorével em 95% dos pacientes.

COMENTARIOS

A miocardiopatia hipertrofica ndo mostra preferéncia
por sexo nos casos familiares, tendo umaincidénciamaior
no sexo masculino (relagéo 3,6:1) no grupo com aforma
ndo familiars. Apesar de a maioria dos nossos casos
apresentar a forma esporadica, ndo observamos
preferénciapor sexo.

A média de idade elevada em nossos enfermos
provavelmente é decorréncia de os pacientes mais velhos
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Fig. - Hipertrofia do tipo concéntico. Grande aumento da massa
ventricular com acentuada obliteracdo da cavidade ventricular esquer-
da durante a sistole. O eletrocardiograma revela onde T invertida e
simétrica de VI a V6 e onda R ampla em V6.
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Fig. 2 - Cineangiografia biventricular revelando hipertrofia septal
assimétrica. O ECG mostra onda T invertida e assimétrica nas deriva-
¢Oes precordiais, ndo sugerindo hipertrofia ventricular esquerda.

tenderem a ser mais sSintométicos?, 0 que motivaria a procura
do médico. A maior parte dos casos por nés estudados
apresentava sintomas. A doenca predomina no adulto jovem,
embora30% dos casos submetidos acateterismo cardiaco pela
presenca de sintomas tenham mais de 60 anos’.

A dor toracica, gera menteatipica, € umadqueixafregliente,
embora a incidéncia relatada (36 a 39%)5%° sgja inferior a
encontrada em nossa série (85%).

As pal pitactes também constituem umaqueixafreqliente,
ocorrendo em 45% dos pacientes de Sutton e col.® e em 55%
de nossos casos.
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O relato de restrico aos esforcos pelos pacientes varia
de 22% © a 69%°, e ocorreu em 25% dos casos por nés
estudados.

O sopro sistdlico namiocardiopatia hipertrofica origina-
se da turbuléncia do fluxo na via de saida do ventriculo
esquerdo associada a regurgitagcdo mitral em casos com
acentuada movimentacdo sistolica anterior da valva mitral
(SAM) esomente daturbulénciado fluxo maviade saidado
ventriculo esquerdo nos casos com SAM leve . A
incidénciarel atada desse achado chegaa100%, com epicentro
geralmente na&reamitral (64% dos casos) 1. Outro estudo®
também evidenciou esse achado em 100% dos casos, mas o
epicentro foi na &rea paraesternal esquerda baixa em 67%
deles. Observamos alteracdo em 48% dos casos, tendo
aareamitral como ponto de méximaintensidade em 60% dos
pacientes. A presenca de frémito indica obstrucéo severae
ocorreu em 50% dos casos relatados por Braunwald e col .
N&o detectamos esse achado em qualquer dos pacientes
estudados.

A ocorrénciadeum “click” gjetivo étidacomo raranessa
doenca®’2, mas foi registrada, através de fonocardiografia,
em 14% dos casos estudados por Aguiar e col.* eem 12%
dos pacientes relatados por Braunwald e col.5. Nossa
incidénciafoi bem maiselevada (29,6%). Tal resultado pode
ser decorréncia de nosso diagnéstico de “click” ter sido
realizado sO através da ausculta, o que poderia levar a
confus8o com o estalido mesossistélico. Esse estalido,
sincrono com o colapso mesossistélico, foi registrado tanto
naéreamitral como naadrticaem alguns pacientes no estudo
de Aguiar e col.'*. Sua génese é ainda desconhecida.
Pensamos que poderia ser decorrente da associacdo de
prolapso da valva mitral, que ocorreu em 18% de nossos
casos, portanto, seria sincrono, com o prolapso
mesossistolico, fase de menor didametro da cavidade
ventricular esquerda e consequiente pico do prolapso valvar.

Nossa incidéncia de hipertrofia ventricular esquerda foi
inferior & encontrada em dois estudos relatados: 70%°° e
86% 8. A presenca de ondas T invertidas (isquemia
subepicérdica) nas derivacbes precordiais foi detectada em
85% de nossos casos, levando a divida no diagndstico
diferencial com cardiopatia isquémica aterosclerética,
principal mente na auséncia de 6bvia hipertrofia ventricular
esquerda. Savageecol. * evidenciaram hipertrofiaventricular
esquerda e alteracOes da repolarizacdo ventricular em 62 e
81% respectivamente, com menos de 7% dos pacientes
mostrando um ECG inteiramentenormal.

Obtivemos uma incidéncia de 40% de testes de esfor¢co
positivos para cardiopatia isquémica, sendo semelhante a
encontrada por Savage e col.': 47%. Esses autores usaram
Critérios iguais aos nossos para a caracterizagdo do teste
€omo positivo.

O ecocardiograma modulo “M” é utilizado por alguns
autores para confirmar ou excluir o diagnéstico de
miocardiopatia hipertrofical®. As alteragdes reveladas pela

ecocardiografia unidimensional podem ser encontradas
separadamente, ou mesmo combinadas, em outras
condices'®. Doy e col.r” ndo evidenciaram qual quer alteracéo
consistentemente anormal pelo ecocardiogramamaédulo “M”
nos 70 casos estudados. A varidvel de maior sensibilidade e
especificidade (82 e 94% respectivamente) por eles
encontrada na forma ndo-obstrutiva foi a relac@o septo
interventricular/parede posterior do ventriculo esquerdo 1,5.
Naformaobstrutiva, aespessurado septo interventricular >
13 mm, associadaao SAM ou ao fechamento mesossistdlico
da valva aértica foram os de maior sensibilidade e
especificidade. Segundo Goodwin'®, aangiocardiografiaéo
meétodo diagndstico mais importante, com 90% dos casos
mostrando desaparecimento da cavidade ventricular
esquerda ou estreitamento da sua porgéo média durante a
sistole.

O uso do termo “obstrucéo” tem gerado controvérsias.
Para Murgo 8, a obstrucdo existe na miocardiopatia
hipertréfica, mas ocorre maisao nivel do trato de entradado
ventriculo esquerdo durante adiastole do que anivel davia
de saida do ventriculo esquerdo durante a sistole. As
alteracBes diastdlicas sdo as manifestagBes maisimportantes
16 ndo havendo correlagdo entre a magnitude do gradiente
intraventricular e a severidade dos sintomas ou aincidéncia
demorte

slibita 8, Para Shah *°, a“ obstrucao” expressaapresenca
de gradientestensi onais dinamicoseamiomectomiacirargica
teria um papel importante no manejo dos pacientes com a
forma*obstrutiva’.

A associagdo de miocardiopatia hipertréfica e prolapso
da valva mitral esta bem documentade?®?, Chandraratna e
col. @ identificaram, através daecocardiografia, 16 pacientes
(8,4%) com miocardiopatia hipertréfica em 190 casos de
prolapso mitral.

O tratamento clinico dessa doencga resumia-se ao uso de
[3-bloqueadores, drogas consideradas como as principaisem
suaterapéutica?®. O emprego do verapamil? e danifedipina®
tem mostrado bonsresultados namaioriados casos, inclusive
naqueles pacientes que ndo responderam ao propranolol.
Porém, aincidéncia de paraefeitos com drogas ndo é
desprezivel nessa entidade nosol dgica?*%. A associagdo de
propranolol com nifedipina mostrou-se superior ao uso
isolado da nifedipina num estudo?. Também deve-se
considerar que o tratamento com propranolol ndo reduz a
freqiénciade arritmiaventricular?’. Goodwin'® recomendaa
realizacdo de monitorizagao eletrocardiografica em
ambulatério, de48 ou 72 horasantesdeiniciar o tratamento:
se houver arritmia, usar amiodarona; se ndo houver arritmia
e 0 paciente for sintomatico, usar propranolol. Caso esse
ndo seja efetivo, pode-se tentar o verapamil.

A miocardiopatia hipertréfica € uma doenca que
tanto na sua forma concéntrica como na septal
assimétrica pode simular cardiopatia isquémica
aterosclerética, pois além dos sintomas e dos achados
eletrocardiogréaficos similares, a faixa etaria de nos-
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sos casos foi superponivel aquelade maior prevaléncia
da coronariopatia aterosclerética. A dor sem relagao tipica
com os esforcos, a expressdo de potenciais elétricos
proeminentes do septo interventricular e/ou de hipertrofia
ventricular esquerda sem uma causa 6bvia no ECG
convencional e os achados do exame fisico sugerem a
entidade em questéo. O teste ergométrico pode ser (til,
guando negativo e o ecocardiogramaou aangiocardiografia
confirmao diagndstico.

SUMMARY

Among 284 patients with hypertrophic cardiomyopathy
diagnosed in our Institution, 27 were followed by one of us
(RR). Mean age was 58 years with no difference in sex
distribution. Chest pain wasreferred by 85% of the patients,
with anginal characteristics in only 29% of them. Systolic
murmur was present in 48% of the patients and a systolic
click in 29.6%. EKG was abnormal in 85% of the casesand
the ergometric test was abnormal in 40%. Sixteen patients
had concentric hypertrophy and 11 had assymetric
hypertrophy; 15% of thelatter showed left ventricular outflow
obstruction on echocardiogram. While using nitrates (before
the diagnosi s was stablished), 74% of the patients had their
symptoms aggravated. The use of [-blockers or calcium
antagonists improved symptomsin 95% of the patients.
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