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Homem de 21 anos, portador de miocardiopatia
hipertrofica obstrutiva com gradiente em repouso que
desenvolve endocardite infecciosa (El) subaguda e insu-
ficiéncia mitral por destruicao do aparelho valvular. Na
evolucao ocorre insuficiéncia cardiaca refrataria e sep-

se. E analisada a associacéo dessas doencas e as dificul-

Retractory Heart Failure and Sepsis in
Hypertrophic Cardiomyopathy

A twenty one years old man with obstructive
hypertrophic cardiomyopathy with resting gradient and

dades no manejo, além dos casos descritos na literatu- which develops subacute infectious endocarditis and

ra. E ressaltada a alta mortalidade dessa condicéo e a
indicacao cirtrgica precoce, bem como enfatizada a ne-
cessidade de profilaxia para ElI em pacientes com obs-
trugcdo em repouso.

acute mitral regurgitation by valvular apparatus
destruction. During the course occurs refractory heart
failure and sepsis. The association between these
diseases and difficulties in management are analised,
and literature is reviewed. It is emphasized the high
mortality of this condition and indication for surgical
referal, as well the necessity for infectious endocarditis
prophylaxis in patients with obstruction at rest.
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A miocardiopatia hipertréfica (MH) é uma desor-
dem priméria do musculo cardiaco caracterizada por
hipertrofia simétrica ou assimétrica do ventriculo esquer-
do ou direito, sem causa aparente cardiaca ou sistémica
Altera¢des da hemodindmica e da mecénica, bem como
o fluxo turbulento intracardiaco propiciam maior
incidéncia de endocardite infecciosa (El) em portadores
de MH atingindo 5-50% conforme a série consultafla

magnitude do gradiente de pressdo subaodrtico € um dos

principais fatores na génese desta associa¢éo, send

nhum gradiente em repouso. Os germes mais

frequientemente implicados sdo os mesmos da doenca

valvular cardiaca, e 0 acometimento da vélvula adrtica ou
mitral é a regra. Insuficiéncia mitral € uma manifestacéo
importante da MH, ocorrendo geralmente de forma leve

a moderada. Na auséncia de outras complicacdes, rara-
mente se apresenta de forma severa o suficiente para cau

sar insuficiéncia cardiaca refrataria.
Descrevemos o caso de um portador de MH com
gradiente subvalvular aértico de repouso que apresentou
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qguadro de El e insuficiencia mitral aguda com insuficien-
cia cardiaca retrataria e sepse, tratado com troca de val-
vula mitral com boa evolugao clinica.

Relato do Caso

Homem, 21 anos, branco, solteiro, portador de mio-
cardiopatia hipertréfica com diagndstico ha 3 anos por
ecocardiograma (fig. 1 e 2), que revelava hipertrofia
septal assimétrica, gradiente subvalvular aértico em re-

. Opouso de 40mmHg e insuficiéncia mitral leve.
encontrada raramente em pacientes com pouco ou ne-

Assintoméatico sem uso de farmacos até um més antes da
internacdo, quando iniciou quadro de astenia, anorexia,
hipertemia de 38,5 -39°C, tosse seca, dispnéia aos esfor-
¢os e ortopnéia. Internado, apresentou progressao dos
sintomas, com dispnéia aos minimos esforgos, em repou-
so e ortopnéia. Havia historia de osteossintese do imero
ireito ha trés anos e histdria sugestiva de contato com
portadores de tuberculose. Na ocasido, o exame fisico re-
velou um paciente emagrecido, em mau estado geral,
cianotico, hipocorado e com sinais de disfuncéo
ventilatéria. FC 132bpm, FR40mpm, PA 130/60mmHg,
T,, 37,6°C. Jugulares planas. A ausculta
cardio-respiratoria foram observadas bulhas cardiacas
normofonéticas, ritmo regular, 32 bulha presente, sopro
holossistolico grau 5 em area de ventriculo esquerdo com
irradiacdo para axila e borda esternal esquerda, sopro
protodiastélico grau 1 em area de ventriculo esquerdo.
Havia diminuicdo difusa do murmurio vesicular com
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digitalizac@o EV, penicilina G cristalina e gentamicina
EV, sem melhora hemodindmica. Transferido ao centro
de cuidados intensivos, iniciado propranolol 40mg VO.
Evoluiu com aumento do sofrimento respiratorio, apre-
sentando bradicardia severa e choque cardiogénico du-
rante a colocacéo de cateter de Swan-Ganz, presséo ca-
pilar pulmonar 30mmHg e indice cardiaco 1,51/min. Foi
necessaria ventilagdo mecénica devido a aumento impor-
tante da insuficiéncia ventilatéria. Ecocardiograma de
urgéncia mostrava hipertrofia septal assimétrica,
disfuncéo diastolica importante, funcéo sistélica
preservada, gradiente subvalvular aértico 45mmHg e in-
suficiéncia mitral moderada, sem sinal de vegetacdes.
Tentado manejo hemodindmico com aminas vasoativas,
bloqueadores do canal de célcio, venodilatadores pulmo-

Fig. 1- Ecocardiograma bidimensional e corte paraesternal longitudinal do ventriculo
esquerdo, onde as setas indicam o movimento anterior sistélico do folheto anterior da
vélvulamitral. VD - ventriculo direito; AE - atrio esquerdo; S - septo interventricular.

Fig. 3- Radiografia de térax em projecao péstero-anterior, demonstrando cardiomegalia
e marcada congestéo pulmonar

Fig. 2-Modo M a nivel da valvula mitral demonstrando o movimento sistdlico anterior
da valvula mitral (SAM). VM - valvula mitral.

estertores crepitantes nas metades inferiores de ambog
campos pulmonares. Edema +/4+ simétrico em membros
inferiores. Exames laboratoriais: Ht 30; Hb 9,8;
leucocitos 20600; bastonetes 10%; segmentados 72%;
eosindfilos 1%; baséfilos 0%; mondcitos 2%; linfécitos
15%. Tempo de protrombina 13,5s (controle lIs). Uréia
37. Creatinina 0,5. Potassio 4,8. pH 7,50. PQD8.
PaQ 54,1. HCQ 17,3. Saturagdo Hb 90,5%.
Eletrocardiograma: ritmo sinusal, FC 130, sobrecarga
ventricular esquerda, alteracdes secundarias da
repolarizagdo ventricular. Rx de térax: cardiomegalia,

cqnggstao .pulmonar Importante (flg_3)_ _Na sala de emer- Fig. 4 - Corte paraestemal longitudinal do ventriculo esquerdo, demonstrando vege-
géncia foi medicado com furosemide 20mg EV, tacdesaderidasaface ventricular davélvalamitral, indicadas pela setas.
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nares e diuréticos endovenosos em altas doses, sem sutheto anterior da valvula mitral, caracterizando o trauma
cesso, com agravamento progressivo do edema alveolarendocérdico crénico como fator patogenético fundamen-
e intersticial e do gradiente alvéolo-arterial. Nova tal. Segundo Sasson e %oldo foram descritos casos de
ecodopplercardiografia 4 dias apds mostrava insuficién- El em pacientes com obstrucao latente ou sem obstrucéo
cia mitral severa e espessamento importante dos folhe-ao fluxo, recomendando profilaxia antibiética somente
tos da valvula mitral (fig. 4). Foi realizada cirurgia car- para pacientes com obstru¢cdes em repouso.
diaca para troca da valvula mitral que se encontrava Quando se analisa o surgimento de novos sopros a
grandemente deformada, com presenca de vegetacfesausculta cardiaca, encontra-se uma incidéncia em torno
espessamento e corrosdo dos bordos do folheto anterior.de 35%, sendo que nos pacientes que apresentam novos
Colocada prétese de pericérdio bovino, apés excisdo dassopros a mortalidade é maior. O paciente relatado apre-
cordoalhas tendinosas e do apice dos musculos papilaressentava sopro de insuficiéncia mitral leve a moderada
Exame anatomopatolégico do material da valvula mitral quando em acompanhamento ambulatorial, com intensi-
foi compativel com diagnéstico de El, ndo sendo identi- ficacdo importante durante o episodio de endocardite.
ficados germes. A evolugéo pos-operatoria foi favoravel, Analisando 4 casos desta associa¢do, Bourmayan e
completando curso de antibioticoterapia de 6 semanas Graniet descreveram 2 pacientes em que a insuficiéncia
com vancomicina e amicacina, sem intercorréncias. Pros- mitral deixou de ser um epifenbmeno da MH para tor-
segue em acompanhamento ambulatorial, com um ano denar-se autdnoma; em um desses casos tornou-se severa
seguimento, assintomatico em uso de propranolol 40mg o suficiente para necessitar cirurgia cardiaca para troca
VO 3x dia. com ecocardiograma de controle mostrando da valvula. Apesar de geralmente relacionada a severi-
prétese mitral com boa funcao, hipertrofia septal dade do movimento sistélico anterior da valvula mitral
assimétrica severa sem gradiente em repouso (fig. 5)  (SAM), em 20% dos casos isto ndo ocorre. Sassori e col
. . descrevem redundéancia e prolapso dos folhetos da véalvu-
Discussao la mitral, distorcéo sistélica dos musculos papilares e
distorcdo da parede subjacente do ventriculo esquerdo
como outras causas de IM em MH. Estima-se que a mor-
talidade desta associacdo (MH + EI) aproxima-se de
30%, sendo ruptura de aneurisma micético cerebral, insu-
ficiéncia cardiaca rapidamente progressiva por incompe-
téncia valvular severa e sepse intratavel, as principais
causas de morié 0 acometimento mitral ou adrtico é a

Em revisao de Chaguac e “a¢ 29 casos até en-
tdo publicados, encontrou-se uma incidéncia de 5% de El
em portadores de MH, sendo que 0s organismos infec-
ciosos isolados apresentavam a mesma distribuicdo da
doenga valvular cardiaca, em acordo com outras séries
publicada®*®. A maioria dos pacientes analisados eram
assintomaticos, com importantes gradientes subvalvula- , .
res aorticos em repouso. Lejemtel €,cain um relato de regra, sendo presente em até 50% dos pacientes - for-

2 portadores dessa associacdo, demonstraram que nos gagao de aneurisma mlcotho da valvula nﬂtearup-
tura da cordoalha tendindssfio algumas das complica-

casos havia vegetacdes nas valvulas mitral e adrtica e na X . T .
via de saida do ventriculo esquerdo, no local onde o 'goes.a'sAsoqadas. A neces&dagle de clrurgia corretiva para
endocéardio mural estava espessado pela aposi¢éo do fo-m.Sl{fICIenCIa valvular severa € de 36%)('5“”(.]0 des-
cricdo de casos com envolvimento valvular importante

com resolugéo sem cirur§ia

A cirurgia em portadores de MH ¢é utilizada para
abolir o gradiente em repouso em pacientes sintomaticos,
sendo a ventriculomiectomia o tipo mais usado, pois di-
minui as forgas de Venturi, 0 SAM e o gradiént®s
resultados tém sido excelentes, 90% a curto e 70% a lon-
go termo, sem resultados desfavoraveis na funcdo sisté-
lica®. O efeito na redug&o dos sintomas é melhor do que
qgualquer tratamento clinico disponivel, uma vez que ne-
nhum destes leva a regresséo da hipertrofia musailar
a diminui¢c@o do gradiente na via de saida do ventriculo
esquerdo é maior com a cirurfiaOS melhores resul-
tados séo obtidos em pacientes com hipertrofia ndo muito
extensa, pois estes podem permanecer sintométicos por
disfuncéo diastdlica. A troca da valvula mitral é também
um tratamento efetivo, embora devido aos riscos opera-
térios e inerentes da propria protese, a maioria dos au-
tores prefere ndo a usar de rotina, reservando-a para ca-
sos com insuficiéncia mitral independeité&Segundo

Fig. 5 - Corte apical quatro camaras de controle p6s-operatério, ja com valvula mitral Cooley e cdB nesses pacientes a troca da valvula ofe-
bioldgica, indicada pela seta ! !
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rece uma alternativa excelente em termos de eficiéncia, tra talvez mais comparavel ao nosso meio, Rossi*e col
sobrevida e incidécia de complica¢des, sendo que a mio- realizaram levantamento epidemiolégico semelhante na
mectomia septal associada ndo proporciona nenhum be-regido de Veneto, Italia. Encontraram uma incidéncia de

neficio adicional ao doente.

1,2% de casos de MH como a leséo cardiaca responsa-

A indicacéo cirargica € precisa quando pacientes vel pela El, sendo que cardiopatia reumatica foi o acha-
com MH e El apresentam instabilidade hemodindmica do mais frequiente.

por insuficiéncia valvular agu#faNo entanto, a litera-

tura é escassa quanto ao tipo de manejo terapéutico mais
apropriado para otimizar as condiges do doente antes da;
cirargia. Winkelmann e cbtelatam o caso de uma mu-
Iher de 37 anos que apresentou esta associacdo, evoluindé:
com 6ébito por choque séptico. O manejo hemodinamico

€ virtualmente impossivel, haja visto a fisiopatologia 3.
oposta das duas doengas. O ventriculo esquerdo hipertro-
fico e com diminuicdo da complacéncia ndo suporta a so-
brecarga aguda de volume que lhe é imposta. O uso des.
aminas vasoativas e vasodilatadores € problemético. Em
nosso paciente obtivemos resposta clinica muito pobre g
com qualquer dos tratamentos citados, evoluindo com in-
suficiéncia ventilatdria progressiva. A cirurgia, no entan-

to, foi curativa, aliviando a sobrecarga do volume atra-
vés da correcdo da insuficiéncia mitral severa, abolindo s.
o gradiente subvalvar aértico através da eliminac¢éo do
SAM pela prétese mitral e erradicando o foco infeccio-so. o
Apesar da alta morbi-mortalidade esperada, tendo em

vista um paciente hipotenso, com marcada congestéo pul- 1%

monar e em ventilagdo mecénica, a evolugdo clinica foi
extremamente favoravel, sem nenhuma complicacgéo.
Finalmente, devido a alta mortalidade de El em

portadores de MH, recomenda-se vigilancia epidemiolo- ,,

gica e profilaxia de El. Apesar de uma situagéo clinica
extremamente grave quando ocorre, a incidéncia desta
associagdo € bastante baixa. Mickinsey &reallizaram
analise retrospectiva de 63 casos de ElI em hospitais de

Memphis, EUA, no periodo de 1980 a 1984, com obje- 14
tivo de avaliar as lesdes cardiacas subjacentes ao processg;

infeccioso. Verificaram a diminuicdo importante no nu-
mero de portadores de valvulopatia reumatica, sendo que
prolapso de vélvula mitral liderava a lista. MH foi en-
contrada em 5% da populacéo estudada. Em uma amos-

11.
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