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MIOCARDIOPATIAS CONGENITAS
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Miocardiopatia (MCP), no sentido amplo, é aco-
metimento basicamente do musculo cardiaco, embo-
ra outras estruturas possam estar envolvidas'. Exclui-
se nesta concepg¢do genérica, o dano miocardico decor-
rente de aterosclerose corondria significativa, de dis-
funcéo valvar e/ou obstaculo fixo a ejecdo das cAmaras
cardiacas, de “shunts” dentro ou fora do coracao, de
hipertenséao arterial sistémica e/ou pulmonar passada
ou presente'?. H4 alguns anos, foi proposto que as
doencas miocardicas de causa conhecida ou que
acometem outros 6rgéos ou sistemas sejam denomi-
nadas “doencas especificas do musculo cardiaco”, re-
servando-se o termo cardiomiopatia (CMP) para as
doencas isoladas do miocardio, de causa desconheci-
da3. Do ponto de vista anatomo-funcional, as MCP
sdo classificadas em restritivas, hipertréficas e
dilatadas ou congestivas®. Nas duas primeiras, o
transtorno funcional basico é a diminuicdo da
distensibilidade (“compliance”) e/ou do espaco ttil do
ventriculo acometido, comprometendo sua capacidade
diastélica (hipodiastolia), ao passo que, nas dilatadas,
ha fundamentalmente diminuicdo da forca contratil,
com prejuizo da “funcdo de bomba” do ventriculo e
conseqiente diminuicdo do volume sistélico
(hipossistolia).

Em algumas situacgoes, as caracteristicas anato-
micas e/ou funcionais ndo permitem classificar a MCP
em quaisquer dos trés tipos supracitados; caso, por
exemplo, das formas denominadas arritmogénicas?,
que aparentemente acometem de modo exclusivo o
sistema éxcito-condutor.

No presente trabalho, incluem-se entre as MCP
congénitas, um grupo heterogéneo de afeccdes mio-
cardicas arritmogénicas e/ou dilatadas, de etiologia
obscura ou controversa, além da fibroelastose endo-
miocardica congénita isoladada (FEM) e da cardio-
miopatia hipertréfica (CMH) e suas variagdes (quadro
I). Por ser questiondvel a inclusdo da doenca miocar-
dica resultante da origem andémala de artéria coro-
naria esquerda, optou-se por exclui-la desta revisdo.
O termo CMP é empregado apenas nas afeccoes que
preenchem os critérios propostos pela Organizacéo
Mundial da Saudde?®.
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QUADRO I - Principais miocardiopatias congénitas
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DISPLASIA DO VENTRICULO DIREITO —
ANOMALIA DE UHL

A displasia do ventriculo direito (DVD) é caracte-
rizada pela auséncia total ou parcial da musculatura
do ventriculo direito (VD), substituida por gordura e
tecido fibroso. Fontaine e col® admitiram-na como car-
diomiopatia congénita especifica e limitada ao VD. A
anomalia de Uhl, descrita em 1952¢, caracteriza-se
pela auséncia quase que total das fibras musculares
do VD. As similitudes entre esta condicdo e a DVD
permitem considera-las como variantes de mesma
condicao patolégica, embora ndo haja unanimidade
de opinides a esse respeito®. Algumas peculiaridades
das manifestacoes clinicas e de evolucéo as distingui-
riam. Na DVD predominaria a ocorréncia de taqui-
cardia ventricular (TV) com morfologia de bloqueio
completo do ramo esquerdo (BCRE), nao havendo car-
diomegalia na maioria dos casos. Ja na doenca de Uhl,
é freqiiente a presenca de cianose e insuficiéncia
cardiaca congestiva (ICC) na infancia’, sendo mais
raros os casos que chegam a idade adulta.

Nao ha dados confidveis com respeito a preva-
léncia da DVD. A despeito do numero relativamente
reduzido de casos publicados, a DVD parece nao ser
rara. Observou-se sua predominéncia entre criangas
do sexo masculino” 8.

A etiologia é desconhecida. Descricoes entre ir-
maéos sugerem a possibilidade de se tratar de trans-
torno hereditario®.

Arq. Bras. Cardiol. 53/6: 349-360 — Fevereiro 1989
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Do ponto de vista andtomo-patolégico, h4a dilata-
cdo do VD, que apresenta conformacéo anormal, com
areas de dilatacdo oblongas ou em forma de domos,
havendo caracteristica movimentacéo sistélica para-
doxal de sues paredes™!. Tais dilatacoes, freqiiente-
mente aneurismaéticas, situam-se habitualmente em
trés pontos: superficie anterior do infundibulo pulmo-
nar, apex e parede diafragmaética do VD, formando o
que Marcus e col denominaram “tridngulo da displa-
sia” (fig. 1). Nessas dreas, hd acentuada diminuicédo
das miofibrilas, substituidas por infiltrados de gordura.
Microscopicamente, as miofibrilas remanescentes
mostram-se hipertrofiadas ou com fendomenos degene-
rativos, com ntucleos distréficos e picnéticos.

O diagnoéstico de DVD fundamenta-se na histéria
da extra-sistoles e de taquicardia ventricular recor-
rente sem causa aparente com padréo eletrocardio-
grafico de BCRE, em adultos jovens e mais raramente
em criancas, adolescentes e mais idosos. A idade do
inicio dos sintomas varia de 9 meses a 65 anos, média
de 39 anos™ !°. As alteracoes observadas na ventricu-
lografia direita sdo fundamentais para o diagnéstico.
O exame fisico costuma ser normal na maioria dos
pacientes, embora tenha sido descrita assimetria pre-
cordial em alguns casos”?. A presenca de 3 e 4* bulhas
foi relatada em cerca de 20% dos pacientes, ocasional-
mente discreto sopro sistélico ejetivol®. Pode haver
discreta cardiomegalia a radiografia de térax, embora
o tamanho do coracdo seja normal na maioria dos casos.
No eletrocardiograma de repouso, as alteracoes mais
freqiientes consistem em inversao da onda T em parede
antero-septal e padrao sugestivo de sobrecarga do atrio
direito (AD), presente em 25% dos casos.

Fig. 1 — “Triangulo da displasia”: 1) infundibulo anterior; 2) apex; 3)
parede diafragmaética. (Adaptado de Marcus e col'’). AD — &trio direito;
VD — ventriculo direito; VE — ventriculo esquerdo.

Ondas de p6s-excitacdo no segmento ST sdo encon-
tradas com grande freqiiéncia, principalmente se ana-
lisado tracado com amplitude aumentada. A morfo-
logia dos complexos das extra-sistoles ventriculares,
e dos periodos de TV, é de BCRE em 85% dos
pacientes™!’ O ecocardiograma néo mostra alteracoes
significativas, observando-se, apenas, aumento da
relacdo entre dimensdes VD/ventriculo esquerdo. No
cateterismo cardiaco, a manometria das cavidades
direitas é normal, observando-se apenas aumento da
amplitude da onda “a” do AD que em alguns casos
excede a pressio diastélica da artéria pulmonar!®. A
angiocardiografia revela aumento do VD em cerca de
90% dos casos!’. Observaram-se, também, dreas de
néo opacifica¢do na via de saida do VD, conforme achado
cirurgico, correspondentes a pontes musculares en-
tre a parede livre e o septo interventricular. Aocorréncia
de insuficiéncia tricispide é rara e a ventriculografia
esquerda foi normal nos casos relatados™. Os domos
e formacoes aneurismaticas encontradas, ao exame
anatomo-patolégico podem ser visibilizados, a ventri-
culografia, como imagem de falha de enchimento.

O tratamento da DVD consiste basicamente no
controle e prevencao da taquicardia ventricular. Ini-
cialmente deve ser tentado a terapéutica farmacolo-
gica, eficaz em cerca de metade dos casos. Nao ha
antiarritmico de escolha, embora a amiodarona isola-
damente seja conduta preferencial. Outros esquemas
possiveis incluem o uso, isolado ou em associacao, de
propranolol e drogas antiarritmicas do grupo da
quinidina. O implante de marcapasso artificial deve
ser considerado em algumas circunstiancias como me-
dida acauteladora, face aos efeitos colaterais dos
antiarritmicos. Os pacientes com TV devem
submeter-se a estudo eletrofisiolégico invasivo. Nos
casos de TV recidivante e rebelde a terapéutica clinica,
o mapeamento epicdrdico efetuado através do estudo
eletrofisiolégico tem permitido a ressecc¢éo cirurgica
do (s) foco (s) arritmogénico (s), com bons resultados?.
A histéria natural dos portadores de DVD ainda néo
é conhecida com seguranca, sendo certo que o prog-
néstico, aparentemente bom na maioria dos casos,
estara na dependéncia do aparecimento e efetivo con-
trole da TV, havendo pacientes que logram alcancar
idade avangada'’.

A anomalia de Uhl, conforme j4 salientado, distin-
gue-se da DVD pela gravidade e precocidade das ma-
nifestacoes clinicas, presenca freqiiente de cianose -
explicavel por foramen oval permedvel ou franca
comunicacdo interatrial — e pela auséncia de TV na
maioria dos casos'2. O quadro clinico costuma ser
de ICC e cianose, com reducao da capacidade fisica e,
as vezes, dispnéia em repouso. A idade do apareci-
mento dos sintomas varia desde 19 horas até 57 anos,
sendo que 63,1% dos casos reconhecidos no primeiro
ano de vida e apenas 16,4% em idade adulta®:12,
Do ponto de vista eletrocardiografico, chama a aten-
cdo a grande freqiiéncia de bloqueio atrioventricular
(BAV) do 1°. grau e de onda P apiculada, sugerindo
sobrecarga de AD. Radiologicamente, importante car-
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diomegalia é a regra, com nitido predominio do cresci-
mento de cavidades direitas. French e col'® propuse-
ram que o registro ecocardiografico, compativel com
abertura diastélica da valva pulmonar é importante
dado diagnéstico.

O cateterismo cardiaco mostra elevacéo das pres-
sOes em camaras direitas, onda “a” aumentada de am-
plitude!? e insaturacao arterial sistémica. A angiografia
confirma a hipolasia do VD, achado fundamental para
o diagnéstico, inclusive para diferenciacédo com a doenca
de Ebstein e outras cardiomiopatias. Ainda através
da angiocardiografia pode-se demonstrar a presenca
de “shunt” no plano atrial e a implantag¢do normal da
trictspide.

Quanto ao tratamento, a operacdo de Glenn e de
Potts!'* tem sido proposta, com maus resultados. Nos
casos com comunicacao interatrial franca, o fecha-
mento cirdrgico do defeito podera ser tutil.

O prognéstico é mau, com curta sobrevivéncia apés
o aparecimento das manifestacdes clinicas, embora
em alguns casos elas surjam apenas na idade adulta.
Gould e col'* publicaram um caso diagnosticado aos
57 anos, e cujo 6bito ocorreu nove anos apés.

CARDIOMIOPATIA HISTIOCITOIDE

A cardiomiopatia histiocitéide da infancia (DHI)
é afeccdo rara, caracterizada pela presenca, de nédu-
los amarelados no miocéardio, compostos de células
semelhantes a histidcitos, ricas em gordura e de distri-
buicdo prevalente no subendocdrdio ventricular!®®®,
Descrita inicialmente por Voth em 19622 sob a deno-
minacdo de Aracnocitose do miocardio, acumulou
posteriormente extensa sinonimia: lipoidose cardiaca
isolada, cardiomiopatia infantil com reacdo histioci-
téide, degeneracdo-miocardica focal; cardiomiopatia
infantil idiop4atica e cardiomiopatia lipidica focal. A
manifestacado clinica bésica so episédios recidivantes
de TV e/ou taquicardia supraventricular, que podem
resultar em morte sibita ou ICC fatal'®22,

Nao h4 dados disponiveis quanto a prevaléncia
ainda mal compreendida de CHI, tendo sido publica-
dos, apenas 21 casos, com nitida (84,3%) predominancia
do sexo feminino.

A etiologia é desconhecida. Em grande numero
de casos, observou-se aparecimento da arritmia em
seguida ou concomitantemente a quadro viral'®?' o
que levou a suposigéo de se tratar de possivel miocar-
dite, ndo confirmada, por dados de necrépsia. Embora
tenha sido sugerida a possibilidade de distuirbio gené-
tico?3, ndo h4a evidéncias que comprovem. Em apenas
um caso relatado, havia cardiopatia congénita em pa-
rente préximo, e em outro caso havia sindrome de
Wolf-Parkinson - White associada'®. Amini e col*® pro-
poem que a CHI, mais que lesdo focal do miocardio
ventricular, seja na verdade uma leséo difusa do siste-
ma éxcito-condutor do coracéo.

Do ponto de vista anatomo-patolégico, ha aumento
variavel do peso do coracdo, geralmente ndo muito

acentuado. Caracteristica da condicéo, é a presenca
de areas branco-amareladas, envolvendo as quatro
valvas cardiacas, musculos papilares e endocdrdio de
ambos os ventriculos, que apresentam-se espessados'®
21 Histologicamente, o achado caracteristico é a
presenca de células ovaladas ou arredondadas, de
bordas lisas, mono ou bi-nucleadas, e que se asseme-
lTham a histiécitos!®. A distribui¢do de tais células é
predominantemente subendocardica, em ambos os la-
dos do septo interventricular, embora sejam mais nu-
merosas na parede livre do ventriculo esquerdo, nédo
havendo envolvimento do miocardio atrial'®. Células
compativeis com processo inflamatério cronico foram
achadas em 42,5% dos casos'®.

O diagnéstico ciinico baseia-se no aparecimento
de taquiarritmias de dificil controle , em bebés aparen-
temente normais, com idades variando entre 8 e 24
meses, médias de 15 meses!®?!, Na maior parte das
vezes, 0 epis6dio de taquiarritmia é precedido de diar-
réia e vémitos, viroses como rubéola ou varicela, ou
ainda febre de origem néo determinada. O eletrocar-
diograma, fora das crises, costuma ser normal, bem
como o exame fisico.

O diagnéstico diferencial com miocardite infec-
ciosa aguda pode ser sugerido pela auséncia de
cardiomegalia significativa e de histéria de ICC. Em
relacdo a DVD, a ventriculografia direita e as alteracoes
eletrocardiograficas permitem a diferenciacdo. Em
ambos os casos, entretanto, somente o exame
histopatolégico confirmara o diagnéstico.

O tratamento consiste na tentativa de controle
da taquiarritmia através do uso de drogas
antiarritmicas ou, quando for o caso, implante de
marcapasso artificial.

O prognéstico é sombrio, sobrevindo o 6bito em
questdo de dias ou mais raramente semanas apés a
eclosdo do quadro clinico.

SINDROME DE ISQUEMIA MIOCARDICA
TRANSITORIA

Também denominada de insuficiéncia tricispide
transitéria com disfuncdo miocardica, isquemia mio-
cardica do neonato e necrose do musculo papilar, esta
condicdo consiste basicamente, segundo Rowe, na
ocorréncia de necrose subendocardica de musculo pa-
pilar e de outras dreas de ambos os ventriculos, em
recém-natos submetidos a traumas antes ou durante
o nascimento?. As formas mais graves evidenciam
disturbio transitério do sistema circulatério pulmonar
e sistémico, com graus varidveis de disfuncéo ventri-
cular esquerda?.

Nao ha dados disponiveis seguros quanto a preva-
léncia. Relata-se o achado em cerca de 1/5 de recém-
nascidos necropsiados e que faleceram por outras ra-
zoes que nao malformacgoes congénitas do coracao?®.

A etiologia é discutida. O mais provavel é que a
isquemia subendocardica decorra de hipéxia pré ou
perinatal, levando a vasocontric¢do pulmonar. Discu-
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te-se o papel patogenético desempenhado por altos
niveis de catecolaminas na circulacéo fetal, bem como
a possivel existéncia de lesdes focais nas paredes das
artérias corondrias?’?%. De concreto, ha a ocorréncia
de gestacoes complicadas e sofrimentos hipéxicos na
histéria, tanto dos sobreviventes como dos casos fa-
tais?®.

A presenca da sindrome de isquemia miocardica
transitéria deve ser suspeitada em todo recém-nato
a termo e com histéria de sofrimento hipéxico pré ou
perinatal e que apresente dificuldades respiratérias
com ou sem ICC, persistindo por mais que algumas
horas apé6s o nascimento.

O quadro clinico consiste habitualmente em acen-
tuada insuficiéncia respiratéria, com Apgar inferior
a 6, e presenca freqiiente de ICC associada. Na aus-
culta do coracdo, mormente nos pacientes com ICC
(cerca de 1/3 dos casos?®), ha ritmo de galope e sopro
sistolico de regurgitacdo tricuspide e/ou mitral, oca-
sionalmente “click” sugestivo de prolapso de folheto.
A 22 bulha costuma ser hiperfonética, desdobrando-se
normalmente. Em raros casos h4 instalacdo de franco
colapso circulatério, com importante comprometimento
da funcdo ventricular esquerda. Por outro lado,
entretanto, casos hda de melhor evolugcdo, com pouco
ou nenhum comprometimento funcional do coragao®.

O estudo radiografico mostra, nos casos mais gra-
ves, cardiomegalia, muitas vezes acentuada, com con-
gestdo pulmonar varidvel. Nos que ndo apresentam
ICC, a cardiomegalia pode ser discreta ou estéo ausente,
com aspecto radiolégico normal dos pulmaoes?. As
alteracoes eletrocardiograficas comumente encontradas
sdo as decorrentes da isquemia subendocardica:
achatamento da onda T e infradesnivelamente difuso
do segmento S-T. Pode haver onde “q” sugestiva de
inatividade elétrica anterior e diafragmatica®. Ao eco-
cardiograma, ha aumento varidvel das cavidades es-
querdas com movimentacdo paradoxal da parede li-
vre do ventriculo esquerdo e em 10% dos casos, pro-
lapso da valva mitral®>. Os exames laboratoriais evi-
denciam acidose metabdlica e reducéo da tensio arterial
de oxigénio. Tais alteracoes dependem do grau de
sofrimento respiratério, porém sido usualmente dis-
cretas. Em metade dos casos ha hipoglicemia? e a
CK-MB pode estar elevada, mormente em presenca
de insuficiéncia tricispide significativa?®. Segundo
Finley e col, ha hipocaptacdo difusa na cintilografia
miocédrdica com tdlio-201, que tende a se normalizar
no prazo de um a dois meses, nos sobreviventes®’. O
cateterismo cardiaco evidencia, nos casos graves hi-
pertensido pulmonar significativa, podendo atingir ni-
veis sistémicos, com “shunt” bidirecional no plano atrial
e arterial (ducto). A demonstracdo de regurgitacéo
tricispide é freqiiente?.

Nao ha tratamento especifico. Em se tratando de
transtorno transitério, todo o esforgco deve ser centrado
nas medidas de apoio e correcdo das alteracdes
metabdlicas e funcionais. Os principios gerais da tera-
péutica incluem: ventilacdo adequada, se necessario

com uso de respiradores; manutencdo do equilibrio
4cido-bédsico; tratamento da ICC, com restri¢ao hidrica,
diuréticos e vasodilatadores. Tem sido descrita ma
toleréncia ao digital, recomendando-se menores doses
que as habitualmente empregadas?.

O prognéstico €, em geral, bom, com franca recu-
peracdo clinica em prazo de dois a trés dias apés a
instituicdo da terapéutica. Eventualmente, crises hi-
poxicas graves, ndo adequadamente conduzidas ou tar-
diamente tratadas, bem como a ocorréncia de septice-
mia, podem evoluir para 6bito. Ndo h4 evidéncias de
lesoes residuais, embora ainda esteja em aberto o po-
tencial evolutivo tardio?.

MIOCARDITE NEO-NATAL

Consiste na ocorréncia de quadros inflamatérios
— presumivelmente de origem viral — e que os eviden-
ciam clinicamente nas primerias 48 horas de vida,
ocasionalmente até a primeira semana. Admite-se seja
consequiente a infec¢éo intra-tutero, resultante de virose
contraida pela mée no tltimo trimestre da gestacéo.

O virus Cocksakie do grupo B é, como regra geral,
o agente etiolégico, traduzindo-se a infec¢do, na mée,
por um quadro de pleurodinia no dltimo trimestre da
gestacdo. Excepcionalmente atribui-se a etiologia a
outros enterovirus, do grupo Echo, e mesmo ao T-gon-
dii%> 3133 A ocorréncia de rubéola no primeiro trimes-
tre da gestacao, além do papel desempenhado na gé-
nese de inimeras malformacgdes congénitas, poderia
resultar em necrose miocardica fetal, focal ou difusa.
Tais lesGes tanto podem cicatrizar intra-itero, como
se manifestar no periodo neo-natal, com disturbios
de conducéo e inclusive BAV parcial ou total?. Nao
h4a dados disponiveis sobre prevaléncia.

Em relacédo aos aspectos andtomo-patolégicos, ha
cardiomegalia global, e componente minimo de hiper-
trofia. Pode se encontrar edema do coracéo e evidén-
cias de acometimento pericardico®’. Microscopicamente,
hé destruicdo de miofibrilas, miocitdlise e infiltrado
inflamatério de células mononucleares, geralmente
difuso e extenso®.

O reconhecimento da miocardite neo-natal por ve-
zes é relegado a segundo plano, pela gravidade e proe-
minéncia do quadro neurolégico (meningite e menin-
goencefalite) freqiientemente associado?®3435,

No quadro clinico, chama atenc¢fo a presenca de
letargia, dificuldade & alimentacgéao e palidez cutaneo-
mucosa. Febre e diarréia estdo freqiientemente pre-
sentes. O acometimento circulatério traduz-se por graus
variaveis de ICC, mais freqiiente a de dificil controle,
e choque cardiogénico, com dificuldade respiratéria
associada®®. Rowe e col?® admitem a possibilidade de
quadros triviais, com sintomatologia escassa.

No eletrocardiograma, taquicardia sinusal com di-
minuicao varidvel de voltagem do QRS é a regra; alte-
racdes inespecificas da repolarizacédo ventricular séo
igualmente freqiientes. Podem ainda detectar-se arrit-
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mias (20% dos casos)?® e bloqueios A-V de graus varia-
veis®>. Ao exame radiografico habitualmente héa car-
diomegalia acentuada, principalmente as custas do
ventriculo esquerdo. Rowe e col? chamam atengéo para
a possibilidade de drea cardiaca normal nas fases
iniciais.

O ecocardiograma evidencia graus varidveis de
dilatagao e disfuncdo do ventriculo esquerdo. Com
menos freqiiéncia, pode haver sinais de derrame peri-
cardico.

E habitual, porém néo obrigatério, o encontro de
titulos aumentados de anticorpos neutralizantes no
soro, detectados principalmente através da reacao de
fixacdo de complemento. Pode-se obter isolamento do
virus nas fezes, sangue e secre¢des nasofaringeas.

O diagnéstico diferencial compreende todas as
cardiopatias suscetiveis de levarem a ICC nos primeirso
dias de vida. Histéria materna de infeccdo no tltimo
trimestre da gestacdo, bem como a existéncia de surto
infeccioso na enfermaria favorece o diagndéstico.

O tratamento consiste nas medidas de apoio e
controle da ICC, com restricdo hidrica e emprego de
digital, diuréticos e vasodilatadores. Dado o alto risco
de arritmias graves e morte subita, esses recém-natos
devem permanecer sob permanente vigilancia de pes-
soal especializado e monitoriza¢do do ritmo cardiaco.
Nao ha terapéutica antiviral especifica.

O prognéstico é extremamente reservado, com alta
taxa de mortalidade?>?®,

CARDIOMIOPATIA FAMILIAR “IDIOPATICA”

Sob essa denominacéo, descreveram-se em criangas
e adultos, quadros de cardiomegalia e ICC de causa
desconhecida, provavelmente de origem congénita e
com freqgiiente incidéncia em mesma familia®. E pos-
sivel que parte dos casos consistisse, em fibroelastose
endomiocdrdica ou infecgoes miocardicas virais, me-
lhor diagnosticadas hoje. Em alguns casos havia depé-
sitos anormais de glicogénio no miocardio e muscu-
latura periférica, enquadrando-se portanto entre as
glicogenoses?®”8,

O diagnéstico basear-se-ia na ocorréncia de qua-
dro congestivo, com dilata¢cdo miocédrdica, em mem-
bros de uma mesma familia, desde que excluidas ou-
tras causas possiveis, uma vez que as alteracoes clini-
cas, radiolégicas, eletrocardiograficas e histopatolé-
gicas sao inespecificas.

GLICOGENOSE DO CORACAO
(DOENCA DE POMPE)

Glicogenoses resultam da deficiéncia hereditaria
de uma ou mais enzimas envolvidas no metabolismo
do glicogénio. Descreveram-se cinco tipos?®, mais tar-
de ampliados pare 0ito**. O envolvimento cardiolégico
ocorre no tipo II da classificacdo de Cori, descrito ini-
cialmente por Pompe em 1932, que consiste na defi-
ciéncia da alfa-1-4-glicosidase, enzima lisossémica que

hidrolisaria o glicogénio em glicose. Como conseqiiéncia,
hé aumento considerdvel da quantidade de glicogénio
no miocdrdio, tanto no interior dos lisossomas como
em estado livre no citoplasma da miofibrila; tal situacéo
conduz a cardiomegalia e a ICC®°.

Nao ha dados disponiveis quanto a prevaléncia,
constituindo-se em entidade rara. Entre 1919 e 1967,
oito casos foram comprovados a necrépsia, no Hos-
pital John Hopkins?, ao passo que outros 10 casos
foram descritos por Bloom e col“°.

Macroscopicamente, ha cardiomegalia com hiper-
trofia das paredes dos ventriculos, principalmente do
esquerdo. As vezes, ha acimulo predominante de gli-
cogénio nas miofibrilas do septo interventricular, le-
vando a hipertrofia septal assimétrica, inclusive com
obstrucao dindmica na via de saida, em tudo asseme-
lhando-se a cardiomiopatia hipertréfica obstrutiva*!42
Também ocasionalmente, ha casos de fibroelastose
endomiocdrdica, envolvendo primordialmente o
ventriculo esquerdo e o septo interventricular?43,
Microscopicamente, as miofibrilas estdo aumentadas
de tamanho, mostrando infiltracdo disseminada de
glicogénio, dando o aspecto macroscépico de favo de
mel ao corte transverso do miocardio. Ao microscépio,
tal acimulo de glicogénio confere as miofibrilas padréao
de “lacada de bordado”, com grandes areas centrais
correspondentes aos depésitos de glicogénio e apenas
fimbrias de musculo na periferia?%,

Os sintomas costumam aparecer logo apds o nas-
cimento. Inicialmente, ha debilidade do choro e
dificuldade ou incapacidade de se alimentar. H4 hipo-
tonia generalizada, confundindo o quadro com doen-
cas neuromusculares. Os sintomas cardiovasculares
surgem logo a seguir, com dispnéia e taquicardia, mes-
mo em repouso. O facies é caracteristico, mongoléide
ou cretino, com lingua protusa, e muitas vezes “posicao
de rd”. A massa muscular tem aparéncia normal e
apresenta-se firme a palpacao?-*. Observa-se Quadro
de ICC, podendo ouvir-se sopro sist6lico?>40-44,

No exame radiografico, cardiomegalia é a regra,
podendo surgir tdo precoce como trés dias apds o nas-
cimento?. Quanto ao eletrocardiograma, o padrao
classico é de hipertrofia ventricular esquerda, com
complexos QRS de grande amplitude. Ha alteracoes
da repolarizacdo ventricular que se acentuam com o
progredir da doenca, e, na grande maioria dos casos,
h4 P-R curto, inferior a 0,09s de duragéo*®. Ao ecocar-
diograma, o principal achado é o padréo de hipertrofia
ventricular, principalmente da parede livre. Em casos
mais raros ha padréo tipico de hipertrofia septal assi-
métrica obstrutiva, inclusive com movimentacao an-
terior da valva mitral?.

No cateterismo cardiaco a ventriculografia es-
querda usualmente mostra hipertrofia das paredes
ventriculares, com reduzida cavidade 1til, totalmente
obliterada ao final da sistole. Em alguns casos é possivel
a detecgdo de gradiente de pressdo entre ventriculo
esquerdo e aorta, nos casos publicados entre 43 a 158
mmHg, inclusive provocado pela infusdo de iso-
proterenol 44346,
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Ao laboratério, hipoglicemia que néo responde in-
clusive ao teste do glucagon pode ser encontrada, a
lado de curva glicémica “pseudodiabética”. A biépsia
da lingua, ao comprovar o acimulo de glicogénio, sela
o diagnéstico*.

O diagnéstico diferencial faz-se com cardiomio-
patia hipertroéfica, fibroelastose endomiocéardica,
doencas musculares e outras CMP da inféancia.

Nao ha tratamento especifico. A terapéutica da
ICC, bem como as medidas de prevencdo e combate a
arritmias, contituem os principais pontos do trata-
mento. Especial cautela deve ser tomada com relagdo
ao uso de digitédlicos.

O prognéstico é extremamente sombrio, sobrevindo
0 6bito geralmente até o 6°. més de vida.

FIBROELASTOSE ENDOMIOCARDICA

O termo fibroelastose endomiocardica (FEM), de
conotacdo eminentemente andtomo-patolégica, in-
troduzido em 1943 por Weinberg e Himmelfarb*’, signi-
fica a existéncia de espessamento endocardico decor-
rente de proliferacdo de tecido coldgeno e eléstico,
conferindo, ao endocardio aspecto cinza opaco ou “de
porcelana” — caracteristico. Pode ocorrer isoladamente,
constituindo doeng¢a em si mesmo, a FEM isolada ou
primaéria, congénita, ou vir em associacdo ou como
conseqiiéncia de inumeras outras cardiopatias, tais
como coarctacdo da aorta, estenose aértica, origem
anomala de artérias corondrias, glicogenose do coracao,
persisténcia do canal arterial, comunicac¢éo interven-
tricular e sindrome hipoplédsica do coragdo esquerdo.
Nestas circunstincias, é dita FEM associada ou
secunddaria. No presente trabalho abordar-se-a
exclusivamente a forma congénita isolada da doenca.

Estima-se sua prevaléncia em 1,5% de todas as
cardiopatias congénitas diagnosticadas em vida; os
achado necroscopicos elevam tal percentual para 4%
das cardiopatias congénitas necropsiadas®. Admite-
se que a prevaléncia na populacdo geral esteja em
torno de um caso a cada 5000 ou 6000 nascidos vivos,
néo havendo predilecdo por sexo ou raga®.

A etiologia ainda permanece obscura. A hipétese
predominante sugere tratar-se de endocardite fetal
(intra-utero), possivelmente causada por virus do grupo
Coxsackie B?. Outras hipéteses incluem hipéxia fe-
tal e alteracoes da drenagem linfatica e doenga do
conectivo. De especial relevancia é a frequente positi-
vidade da intradermoreacao para parotidite epidémica,
mormente naqueles com idades inferiores a dois anos,
faixa etdria em que a reacéo é habitualmente negativa®..

Macroscopicamente, ha espessamento endocardico,
com aspecto liso, dito “em porcelana”, comprometendo
principalmente as cavidades esquerdas, com freqiiente
envolvimento das valvas mitral e/ou aértica, sendo
raro o comprometimento de cavidades direitas®. Ha
cardiomegalia com aumento de peso do coracdo na
forma dilatada (mais freqiiente), na qual se observa
moderada hipertrofia ventricular esquerda.

Na forma contraida ndo ha dilatacdo e aumento
do coracéo, porém observa-se marcada hipertrofia de
ambos os ventriculos. Em 50% dos casos ha foramen
oval permedvel?*. Histologicamente o endocardio é
espessado — duas a trés vezes a espessura normal —
com proliferacdo fibroblastica que atinge o miocardio
subjacente. As miofibrilas habitualmente sao hipertro-
fiadas, havendo areas de fibrose e necrose, ora localiza-
das, ora difusas?* 5. Em alguns casos descreveram-se
focos miocardicos de infiltracdo de células mononu-
cleares?.

Dificuldades respiratérias constituem a primeira
e mais conspicua manifestacdo da FEM em ambas as
formas?*. A forma contraida apresenta evolucéo
dramatica, com grave quadro restritivo, ICC de dificil
controle e 6bito precoce, geralmente na primeira se-
mana de vida. Na forma dilatada, o quadro de ICC
costuma ocorrer nos primeiros meses de vida, sendo
a FEM, a mais freqiiente causa de ICC no primeiro
ano de vida. Os achados clinicos incluem dispnéia,
dificuldade ou incapacidade a4s mamadas, infec¢des
respiratérias freqiientes, pele fria e palida, com sudo-
rese. Ha taquicardia e ritmo de galope, e, mais rara-
mente, sopro de insuficiéncia mitral.

Ao eletrocardiograma, o achado habitual é hiper-
trofia ventricular esquerda, com ondas R amplas em
V, e V, e alteracdes significativas da repolarizacdo
ventricular. Em neonatos descreve-se hipertrofia ven-
tricular direita, com acentuado desvio do SAQRS para
a direita®’. Rowe e col descreveram, na forma contraida,
casos com hipertrofia atrial direita e sobrecarga ven-
tricular esquerda®.

Ao estudo radiografico, nas formas dilatadas, ha
acentuada cardiomegalia, as custas de cavidades es-

querdas, com sinais de congestdo venosa pulmonar
(fig. 2).

No ecocardiograma, na forma dilatada ha aumento
de cavidades esquerdas e hipocontratilidade difusa,
caracteristicas de sindrome congestiva. Em alguns
casos o ecocardiograma bidimensional detecta o espes-
samento endocardico.

Ao cateterismo na forma contraida, o ventriculo
esquerdo é pequeno ou normal, ao passo que o anel
mitral é diminuido e deformado, levando & obstrucéo
ao enchimento ventricular esquerdo, inclusive com
gradiente diastdlico através da valva mitral e hiper-
tensdo pulmonar?:.

A curva de pressao na forma dilatada mostra graus
varidaveis de hipertensdo atrial esquerda e arterial
pulmonar, bem como elevagdo da pressdo diastodlica
de ventriculo esquerdo, porém em niveis inferiores
aqueles observados na forma contraida®. A angiografia,
nestes casos, evidencia dilatacdo de cavidades es-
querdas, com acentuada hipocontratilidade e espes-
samento moderado das paredes ventriculares. Nao
raramente observa-se refluxo mitral.

Quanto ao diagnéstico diferencial, a possibilidade
de FEM deve ser suspeitada em paciente com menos
de um ano de idade que apresente ICC, cardiomegalia
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Fig. 2 — Cardiomegalia global e importante em paciente com a forma
dilatada da fibroelastose endomiocéardica.

e padréo de hipertrofia ventricular esquerda no eletro-
cardiograma. O diagnéstico de certeza é anatomo-pa-
tolégico, uma vez que, pela prépria defini¢cdo da doenca,
ha que se demonstrar a proliferacao fibro-elastica.
Intmeros casos diagnosticados clinicamente como FEM
apresentaram posteriormente regressdo do quadro
clinico, eletrocardiografico e radiolégico, o que permite
presumir a incorrecdo do diagnédstico inicial®¢-%8 O
diagnéstico diferencial é por vezes dificil com miocardite
viral. O aspecto eletrocardiografico, ao mostrar baixa
voltagem dos complexos ventriculares e achatamento
mais que inversdo, da onda T, favorece esta
possibilidade, bem como a existéncia de histéria de
infeccdo de vias aéreas superiores antecedendo em
alguns dias o quadro cardiolégico. Ademais, a
miocardite viral adquirida é rara antes do 6° més de
vida. Outras possibilidades de confusdo diagnéstica
incluem a sindrome de hipoplasia do coragéo esquerdo,
a doenca de Pompe, e origem anomala das artérias
coronarias.

Nao ha tratamento especifico. As medidas correntes
para a terapéutica da ICC devem ser instituidas,
destacando-se a boa resposta ao digital.

O prognéstico é extremamente grave na forma
contraida que cursa com ICC ja nos primeiros dias de
vida, com 6bito em quase todos os casos. Naqueles na
forma dilatada, a evolucdo é mais lenta, com prog-
néstico menos sombrio, porém ainda assim reservado.
Os casos em que se descrevem recuperacgdo, possivel-
mente correspondam aqueles com importante compo-
nente inflamatério, miocardite mais que
fibroelastose?+%8,

CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA

Em sentido estrito, o termo cardiomiopatia hiper-
tréfica (CMH) designa afeccdo miocardica transmitida

geneticamente, de etiologia desconhecida, caracteri-
zada, anatomica e histologicamente, por hipertrofia
miocardica e desarranjo miofibrilar tipico, e funcional-
mente, por dificuldade de enchimento da ciAmara ven-
tricular acometida (hipodiastolia) e hipercontratilidade
miocardica, com elevada fracdo de ejecdo. Na de-
pendéncia do local predominante da hipertrofia reco-
nhecem-se algumas variedades anatomicas®®®: a —
CMH simétrica, com hipertrofia uniformemente distri-
buida no ventriculo esquerdo; b — CMH assimétrica,
comprendendo: bl —septal assimétrica, com hiper-
trofia predominantemente septal; b2 — apical, com
hipertrofia localizada no dpice do ventriculo esquerdo;
b3 — medioventricular, com hipertrofia predominante
no terco médio da parede livre e septo do ventriculo
esquerdo; ¢ — CMH do ventriculo direito.

Em quaisquer das variedades, é possivel haver
obstrucdo dindmica com gradiente de pressao®®. A
CMH septal assimétrica, considerando-se as formas
obstrutiva e ndo obstrutiva, responde por 90% dos
casos diagnosticados.

A CMH é pouco diagnosticada na infancia e raris-
sima em neonatos, ndo havendo dados seguros com
relacdo a prevaléncia. A transmissdo é hereditaria,
provavelmente por gene autossémico dominante, de
penetrancia variavel, ocorrendo tanto na forma familiar
como de modo esporadico®®. E aceito que em cerca de
um terco dos casos caracteriza-se o carater familiar®,
embora Maron e col, efetuando busca ativa em 70
familias o tenha detectado em 55% dos casos®.

A etiopatogenia é discutida®, ndo havendo concep-
cao definida. A “hipdtese das catecolaminas”, defen-
dida por Goodwin, propde que a “CMH pode ser o
resultado de estimulagdo simpética anormal, devida
a anormalidade no desenvolvimento da crista neural
e excessiva producéo de catecolaminas ou a resposta
anormal do coracdo em desenvolvimento as catecola-
minas circulantes”*. Aceita tal hipdtese, admite-se,
como decorréncia, o papel do calcio, cujo ingresso no
interior dos midcitos é mediado fundamentalmente
pelas catecolaminas. A excessiva concentragdo intra-
miofibrilar de célcio seria estimulo para permanente
estado de semi-contracdo, gerando gasto energético,
hipertrofia e talvez o desarranjo miofibrilar
caracteristico®6¢.

A possibilidade de contracdo isométrica anémala,
gerando desarranjo miofibrilar, que por sua vez levaria
a hipertrofia, tem sido proposta por inumeros auto-
res, realcando-se a possibilidade de circulo vicioso,
ou seja, a hipertrofia como causadora de desorienta-
cdo dos midécitos e vice-versa (quadro II1)%"%, Admi-
te-se que arquitetura anormal das miofibrilas, resul-
tante de parada anormal no desenvolvimento do coragéo
embriondrio, decorrente, por sua vez, de transtorno
genético, seria a causa teleoldgica e base morfolégica
da CMH, responsdvel pela contracdo isométrica
anémala a que se fez referéncia®. Para Hutchins e
Bulkly®®, deformacédo congénita do septo interventri-
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cular, que assumiria forma catenéide, causaria a con-
tracdo anémala e dai, toda seqiiéncia de eventos.

Nenhuma das hip6teses sdo mutuamente exclu-
dentes, sendo plausivel supor que interpenetracéo e
seqiiéncia de eventos e causas possa explicar de forma
satisfatéria a génese da CMH (quadro II).

O achado macroscépico mais significativo é a
marcada hipertrofia do ventriculo esquerdo, alcancando
o coragdo, peso médio de 600g, no adulto®®. Em 90%
dos casos, a hipertrofia localiza-se predominantemente
no septo interventricular, cuja espessura é mais de
1,3 vezes superior a da parede posterior do ventri-
culo esquerdo. Mais raramente (5% dos casos), a
hipertrofia ¢é homogeneamente distribuida,
caracterizando a hipertrofia concéntrica. Outras
localizacoes de hipertrofia predominante, bem mais
raras, sdo a apical (3%), médio-ventricular (1%),
poéstero-septal ou lateral esquerdo (1%) ou ainda,
envolvimento predominante do VD?% 70
Histologicamente, o achado caracteristico é a
desorientacdo miofibrilar, tdo mais acentuada quanto
mais intensa a hipertrofia (fig. 3). H4, ainda, hipertrofia
miofibrilar e fibrose intersticial. Tal desorientacao,
percebida & microscopia eletrénica, embora bastante
caracteristica, ndo é patognoménica da CMH, podendo
ocorrer em outras cardiopatias e até mesmo em coracgoes
normais™’™, Inversamente, até 5% de pacientes
comprovadamente portadores de CMH, ndo apresentam
o desarranjo miofibrilar™7s,

Fig. 3
hipertréfica. Desorientagéo total e perda do paralelismo normalmente
apresentado pelas miofibrilas.

Aspecto histopatolégico do miocardio na cardiomiopatia

QUADRO IT — Interpenetragéo dos mecanismos possivelmente
envolvidos na génese da cardiomiopatia hipertroéfica.

Forma catendide do
Bepto interventricular

Defeito genético no
deserivolvimento
embrionario

Arguitetura
anormal das miofibrilas

‘4

Contracao isométrica

andmala
Pl ;

Estimulag¢do e/on resposta ——e Cdlcio intra. ——we Hipertrofia
simpatica anormal miofibrilar

Maron e Hoberts destacam a importancia de quan-
tificar a extensdo da alteracdo miofibrilar, visto que,
apenas cerca de 1% do septo interventricular, de cora-
coes normais ou com situagdes que ndo a CMH, apre-
sentam a desorientag
a0, contra 33% em 25%-50% dos portadores de CMH™.
Davies™ propoe que o diagnéstico histolégico da CMH
inclua a presenca do desarranjo miofibrilar tipico,
alcancando no minimo 10% do septo, além de outros
achados, o que individualizaria a bi6psia miocardica
como método diagnéstico confidvel.

O transtorno funcional béasico é a hipodiastolia,
ou a dificuldade de enchimento ventricular, com
conseqiiente diminuigdo do volume diastélico®, conse-
quente a reduzida distensibilidade ou maior rigidez
da camara ventricular. Ocorre aumento da presséo
diastolica final do ventriculo, e necessidade de pode-
rosa contracdo atrial para auxiliar o enchimento da
cavidade. A elevada presséao atrial predispoe a fibrilagéo
atrial, que agrava a hipodiastolia e a ICC, tanto
retrégrada como anterégrada.

A funcao sistélica, caracteristicamente, salvo nas
fases terminais, é preservada por uma hipercontra-
tilidade miocardica, resultando em fracédo de ejecdo
habitualmente superior ao normal’. Em que pese tao
boa contratilidade, o volume sistélico cai com conse-
qiiéncia do baixo volume diastélico, gerando as mani-
festacoes anterégrada do coracéo insuficiente e que
séo caracteristicas do quadro clinico da CMH no adulto:
lipotimia, tontura, fadigabilidade facil. Pouca rele-
vancia tem-se emprestado ao componente obstrutivo
dindmico™, tudo levando a crer que a maior gravidade,
nestes casos, se deva a maior grau de hipertrofia verifi-
cado quando ha obstrucdo significativa®®. O compo-
nente obstrutivo seria devido ao movimento anterior
da valva mitral, em direc¢éo ao septo, durante as fases
iniciais da poderosa contracéo sistélica, como decor-
réncia do efeito Venturi entdo gerado®.

As manifestagdes clinicas da CMH aparecem na
22 e 32 décadas de vida, quando habitualmente é feito
o diagnéstico®. Em neonatos, ou nos primeiros meses
de vida, a CMH apresenta quadro clinico totalmente
diverso?>#980 verificando-se ICC importante, cianose
e, ao exame fisico, sopro sist6lico em borda external
esquerda. Maron e col®! destacam o sofrimento respi-
ratério e o quadro predominantemente de acometi-
mento do VD nos casos detectados na infancia. No
adulto, os principals sintomas séo dispnéia, fatigabi-
lidade, tontura, sincope, palpitagoes e angor. Ao exame
fisico, ha sopro sistélico ejetivo ao longo da borda
esternal esquerda e sopro sistélico de regurgitacao
em foco mitral, mormente nos casos com gradiente
de pressédo; 42 bulha é ouvida com freqiiéncia.

A presenca de histéria da doenca ou morte subita
em familiares, principalmente ascendentes, descen-
dentes e colaterais diretos, deve ser objeto de ativa
busca, constituindo elemento importante para o diag-
néstico.

O padrao eletrocardiografico mais freqiiente no
adulto é hipertrofia ventricular esquerda, associada
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a alteracées da repolarizacdo ventricular do tipo is-
quemia subepicdrdica e/ou, mais raramente, depres-
s@o do segmento S-T , principalmente em derivacdes
precordiais esquerda, além de hipertrofia trial esquer-
da%"%, O padrao de hipertrofia septal, outrora julgado
classico, tem sido menos freqiientemente encontrado,
bem como a associagdo com sindrome de Wolf-Parkin-
son-White. Em neonatos, e nos primeiros meses de
vida, entretanto, Rowe e col?® descreveram, como mais
freqiiente, o achado de hipertrofia ventricular e atrial
direitas.

Em criancas, ao estudo radiografico, ha cardio-
megalia e congestdo pulmonar?®. Em adultos, salvo
nas fases terminais, hd apenas crescimento discreto
amoderado da silhueta cardiaca, as custas do ventriculo
esquerdo, sem maiores repercussées Nnos campos
pulmonares.

Ao ecocardiograma, em adultos, admite-se forte-
mente indicativa da doenca, a relacdo entre a espes-
sura do septo interventricular (SIV) e a parede posterior
do VE (PP), medidas em diastole, igual ou superior a
1,5 (hipertrofia septal assimétrica)®?. Valores entre
1,3 e 1,5 sdo considerados duvidosos, visto que podem
ocorrer em outras cardiopatias e mesmo em neonatos
sadios®. Em neonatos e lactentes com CMH, h4 hiper-
trofia importante tato do SIV como da PP, sendo difi-
cil, por vezes, reconhecer a assimetria®’. Por esta razao,
parece mais indicado, nesta faixa etdria, considerar
os valores absolutos®. O movimento sistélico ante-
rior da valva mitral (SAM), embora néo patognomonico,
é um dos mais caracteristicos achados das formas obs-
trutivas da doenca. Tem sido pouco reconhecido em
lactentes?, mas é achado praticamente obrigatério
em adultos com gradiente de pressio significativo®%8384,
muito embora possa ser detectado nas formas néao
obstrutivas. O entalhe meso-sistélico aértico é outro

dado indicativo de obstrucdo funcional® #  embora,
tal como os anteriores, ndo seja patognomoénico.
Verifica-se aumento em graus varidveis das dimensées

do 4trio esquerdo e diminuig¢do da velocidade do seg-
mento E-F, e, por conseguinte, da sua angulacao. H4,
além disso conforme ja salientado, valvas de fracéo
de ejecdo e do percentual de encurtamento do didme-
tro menor superiores a média. Em neonatos e lacten-
tes, por outro lado, costuma haver dilatacdo ventri-
cular com depressao dos indicadores da fungéo sist6-
lica.

No cateterismo cardiaco, a forma assumida pela
camara ventricular a ventriculografia é de suma im-
portancia ndo somente para o diagndstico, como para
estabelecer a variedade anatomica da CMH. Para Zarco
e col%, é basico efetuar ventriculograma esquerdo em
obliqua anterior direita, 30°. Bargeron e col® desta-
cam a importancia da inej¢ao biventricular simultanea,
em OAE (obliqua anterior esquerda) 45°, com inclina¢édo
cranio-caudal de 25°, de forma a se vizibilizar de ambos
lados, o SIV. De qualquer forma, os aspectos
importantes da ventriculografia sdo a hipertrofia dos
musculos papilares, a obliteracdo quase total da cavi-
dade em final de sistole, e a morfologia em forma de
“banana” em diastole (fig. 4). Mais raramente, na de-
pendéncia do predominio da hipertrofia na regido mé-
dio-ventricular ou na ponta do ventriculo, obtém-se
morfologia que se assemelha & ampulheta ou ao naipe
de espadas, respectivamente®-658°

Os dados hemodindmicos sdo uteis para detectar
e quantificar possivel componentes obstrutivo, bem
como para auxiliar na avaliacdo funcional e prognés-
tica. Do ponto de vista hemodindmico a CMH pode
ser?®: obstrutiva, quando hé gradiente sist6lico detec-
tado em condicoes basais; latente, quando a obstru-
cdo evidencia-se através de manobras ou drogas; 1abil,
quando é inconstante, sem que se saiba a razdo; néao
obstrutiva, quando néo se detecta gradiente mesmo
ap6s provocacao.

A obstrucédo pode ser evidenciada ou exacerbada
através da utilizacao de drogas inotrépicas (isoprote-
renol, p. ex.), dilatadores arteriais (nitrito de amilo),

Fig. 4 — Ventriculografia de crianga com cardiomiopatia hipertréfica. A esquerda, ventriculo esquerdo em didstole, assumindo forma em “banana”.
A direita, a quase total obliterac¢do da cavidade ventricular esquerda no fim da sistole.
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ou outras que reduzem a pre-carga (diuréticos, hipovo-
lemia, dilatadores venosos). A manobra de Valsalva
bem como o batimento pés-extra-sistélico igualmente
aumentam ou evidenciam o gradiente de pressao®.

Ventriculografia radio-isotépica com tecnécio 99,
é de utilidade tanto no diagndstico como na avaliacdo
funcional®®™, particularmente nos casos duvidosos.
A fonomecanocardiografia complementa a avaliacio,
particularmente através da andlise do sopro, se hou-
ver, do entalhe do pulso carotideo e das variagdes que
apresentam face a drogas/manobras que aumentam
o gradiente de presséo.

O tratamento visa fundamentalmente o alivio dos
sintomas e melhora da qualidade de vida, visto nao
estar provado até o momento, que quaisquer dos re-
cursos terapéuticos ora disponiveis sejam eficazes na
prevencdo da morte stubita ou influam na histéria
natural da doenc¢a®688 Neste sentido, o propranolol
tem sido a droga de escolha, utilizado em doses elevadas
de até 320 mg/dia em adultos e alcancando méaximo
de 15 mg/kg/dia em crianc¢as®®®. Os bloqueadores dos
canais de calcio, particularmente o verapamil, é alter-
nativa para aqueles casos em que o propranolol mos-
trou-se ineficaz, ou seja contra-indicado. A nifedipina®®
tem se mostrado tutil no controle dos sintomas. Nos
pacientes em que se registram arritmias ventriculares
complexas, a amiodarona tem sido proposta como al-
ternativa eficaz em doses de 100 a 400mg ao dia, para
adultos, a longo prazo®’. Recentemente, tem sido enfa-
tizado o emprego de anti-arritmicos do grupo I, espe-
cialmente a disopiramida que, além da agdo anti-ar-
ritmica, seria tdo benéfica quanto o propranolol no
relaxamento da cavidade e diminuicdo da contratili-
dade®®. A quinidina, embora mal tolerada pelos pa-
cientes, é, na experiéncia do autor, a droga de escolha
nos casos com fibrilacfo atrial aguda. O digital, como
de resto todas as drogas inotrdpicas, estd, em princi-
pio, contraindicado. Justifica-se o seu emprego, po-
rém, em casos de fibrilacéo atrial com freqiiéncia ven-
tricular normal ou aumentada, ou ainda, nas fases
terminais da doencga, quando predominam fenémenos
congestivos, ocasido em que os digitdlicos sdo utiliza-
dos, juntamente com diuréticos e, as vezes, também
propranolol®. Rowe e col?® chamam atencao para o
quadro francamente congestivo dos lactentes, nos quais
digoxina e diuréticos tém se mostrado eficazes,
constituindo a primeira linha da terapéutica.

A menor énfase ao componente obstrutivo tem
relegado o tratamento cirurgico a papel secundario,
somente indicado nos pacientes sintomaticos, com
gradiente de pressao igual ou superior a 100 mmHg
e que nio respondem a terapéutica clinica®. H4 gru-
pos, entretanto, que advogam proceder-se & miecto-
mia ventricular mesmo em pacientes assintomaticos
com gradiente de 100 mmHG ou mais. Wigle e col®®
referem inclusive discreta reducdo na taxa anual de
mortalidade nos pacientes operados em relacdo aos
tratados clinicamente. Em casos selecionados esta in-
dicado o tratamento cirtdrgico. A realizacdo inicial e

periddica de teste ergométrico e de eletrocardiografia
dindmica sdo de suma importincia prognéstica e tera-
péutica, particularmente em adultos.

O prognoéstico dependera da gravidade da doenca
decorrente, por sua vez, da intensidade, mais do que
dalocalizacdo, da hipertrofia®®. Os casos com gradiente
basal significativo parecem guardar pior prognéstico,
provavelmente devido & hipertrofia importante que
apresentam, néo pela obstrucéo em si mesma®. Maron
e col®® fazem referéncias a forma maligna da doencga,
com ocorréncia de morte precoce entre membros de
mesma familia, o que também tem sido observado na
experiéncia do autor. E provavel que, quanto mais
precoce a manifestacdo da CMH, mais sombrio seja o
prognéstico, o que, a ser verdadeiro, conferiria grave
significado a ocorréncia da CMH em lactentes e
criancas. A prevaléncia de morte sdbita é elevada,
constituindo-se no principal fator a ensombrecer a
evolucéo dos pacientes com CMH. Estima-se que 50%
dos 6bitos ocorram de forma suibita®® ¢ 8. O risco de
morte suibita parece ser maior nos pacientes com
histéria de sincope ou nos quais detectou-se taqui-
cardia ventricular ou ainda com histéria familiar de
morte sibita. Embora néo haja certeza de que arrit-
mias ventriculares complexas sejam a causa unica
ou principal dos episédios de morte subita, parece
razodvel supor que desempenhem papel relevante. E
importante pois, detecta-las, sendo util, nesse sentido,
arealizagdo tanto inicial como periodicamente, de teste
ergométrico e eletrocardiografia dindmica. A ocorréncia
de francos episédios de ICC também é sinal de mau
progndéstico e costuma associar-se a proximidade do
éxito letal.

OUTRAS HIPERTROFIAS MIOCARDICAS

Além da CMH e da doenca de Pompe, algumas
outras afeccoes miocardicas congénitas caracterizam-
se por hipertrofia ventricular, tais como a hipertrofia
dos filhos de méae diabética®>*, a sindrome de Noo-
nan®! e a associada ao hipotiroidismo®2.

A miocardiopatia hipertréfica de filhos de mae
diabética parece ser componente do quadro geral de
organomegalia que tais pacientes apresentam?2>89%,
Os bebés costumam ser obesos — um tergo deles pesa
mais de 4kg ao nascimento — e apresentam, com fre-
qiiéncia, hipoglicemia, hipocalcemia e policitemia?59394,
Clinicamente, os pacientes apresentam sofrimento
respiratorio ao nascer, com elevada taxa de morta-
lidade neo-natal. Cianose discreta é achado habitual;
hé taquicardia em repouso, sendo freqiiente franca
ICC e hepatomegalia?. Gutgesell e col®, entretanto,
descreveram casos assintomadticos, embora com alte-
racoes ecocardiograficas compativeis com miocardi-
patia hipertroéfica, inclusive com obstrucéo dindmica
na via de saida do ventriculo esquerdo. Pode ser ouvido
sopro sistélico rude, ejetivo, ao longo da borda esternal
esquerda, mormente nos pacientes com grau
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mais acentuado de obstru¢éo?. Cardiomegalia é fre-
qiiente e o eletrocardiograma é incaracteristico?. O
distirbio é aceito como transitério pela maioria dos
autores, sendo de se esperar completa regressao do
quadro até o fim do primeiro ano de vida, ressalvados
os que morrem ainda no periodo neo-natal?’. Gutgesell
e col®, porém, questionam se ha resolugao espontanea
e total do quadro e relata a situacao de dois pacientes
que, mesmo apés o segundo ano de vida, ainda manti-
nham, ao ecocardiograma, padrao de hipertrofia sep-
tal assimétrica. O tratamento consiste basicamente
em medidas gerais , sendo desaconselhdvel o uso de
digital e necessario de propranolol?®. A sindrome de
Noonan consiste em alteracdo genética (fendtipo de
Turner) que leva a miocardiopatia hipertréfica
indistingiiivel da CMH propriamente dita®.

A associacdo de hipotiroidismo e miocardiopatia
hipertréfica foi relatada primeiramente por Santos e
col® em adultos, e, posteriormente, Altmann e col®
descreveram casos de duas criancas, uma delas de 11
meses e outra de cinco anos, em que havia hipertrofia
septal assimétrica. Antes, Fouron e col j4 haviam
chamado a atencdo para a hipertrofia e reduzida
cavidade 1til do ventriculo esquerdo em 12 bebés com
hipotiroidismo congénito®. O quadro é reversivel com
a correcdo do hipotiroidismo®2.
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