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A Cardiomiopatia Hipertréfica em Condicoes Especiais - Crianca,
Adolescente e Idoso
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A cardiomiopatia hipertrofica (CMH) caracteriza-se  estudo epidemiolégico, em 4.243 pacientes, entre 23 e 35
por hipertrofia miocéardica de carater predominantemente anos, o diagndstico de CMH foi estabelecido em 0,12%
assimétrico, com preferencial envolvimento do ventriculo dos casdd. Esses dados ndo devem ser integralmente

esquerdo (VE). extrapolados para a populagdo normal, mas podem for-
Referéncias isoladas a essa afeccao datam do séculmecer estimativa sobre a prevaléncia da doenca.

passadd? e do inicio deste Todavia, estudos sistema- A patogenia da CMH ¢é ainda desconhecida.

ticos somente surgiram décadas ap6s. Bmdklenciou, Goodwirt” atribuiu a orientacdo anormal das miofibrilas

como achado transoperatério, a obstrugcéo funcional do a possivel disturbio genético, afetando a acdo das
VE, equal atribuiu & estenose adrtica subvalvar adquiri- catecolaminas sobre o miocardio durante o desenvolvi-
da. Tearedescrevou a necropsia, uma série de 8 pacien- mento embrionario. Perldffconsiderou que a excessiva
tes jovens com morte suUbita, que apresentavam estimulacdo catecolaminica sobre receptores miocardicos
hipertrofia assimétrica do coragcdo, como manifestacao impediria a regressao da hipertrofia septal e do padrao
comum. Braunwald e cdl sugeriram a denominagdo histologico, evidenciado durante a vida fetal. O desarran-
estenose subadrtica hipertrofica idiopatica e Wigle e col jo miofibrilar resultaria em contrac@o isométrica que es-
concluiram tratar-se de estenose subadrtica muscular.timularia ainda mais a progresséo da hipertrofia. E pro-
Coube a Goodwin e cobidentifica-la como forma vavel a participacao de multiplos mecanismos, afetando
obstrutiva de cardiomiopatia, incluindo-a nesse grupo de a atividade dos fatores de crescimento celular, a sensibi-
doencas, como entidade clinica individualizada. Estudos lidade dos receptores miocardicos as catecolaminas e a
subsequentéd’, favorecidos pelo advento da regulacdo dos canals de célcio e do célcio citoséliéo
cineangiocardiografia e da ecocardiografia, possibilita- A CMH tem caréter familiar e & genéticamente
ram a posterior descrigdo das principais manifestacaestransmitida através de heranca autossdémica dominante
clinical, morfolégicas e funcionais da doenca. em, aproximadamente, 50% dos paciéftédsocorrén-

A CMH apresenta distribuicdo geografica univer- cia de casos esporadicos, em cerca de 45% dos portado-
sal. Incide em qualquer latitude, sem distinguir areas res da doencga, seria atribuida a reduzida penetrancia do
climaticas ou grupos raciéisOcorre em ambos 0s sexos, gen, a heran¢a autossdmica recessiva ou, ainda, indica-
em todas as faixas etérias, do nascimento a 82 déé¢ada ria a possibilidade de multipla etiologiaForam
Embora possa ser evidenciada precocemente emidentificadas mutacbes em gens localizados nos
lactentes, criancas e adolescetités habitualmente, cromossomas 14, 1, 15 e 2% Esses gens codificam a
diagnosticada entre 20 e 30 anos. Manifestacdes sintoma-miosina beta-cardiaca de cadeia pesada, troponinaT e
ticas surgem, com maior freqiéncia, entre 20 e 40 alfa-tropomiosina. O significado das mutacdes na pato-
ano$*¥. Um namero crescente de caves em individuos logia molecular da CMH nao é integralmente conhecido.
com mais de 65 anos vem sendo registrado nos Ultimos Determinadas mutacdes associam-se a manifestacées cli-
anos®. nicas e progndsticas mais graeBntretanto, pacientes

A CMH nao apresenta incidéncia expressive na com a mesma mutagcdo podem diferir quanto a expressao
populagdo. Os dados epidemiolégicos tendem a projetar fenotipica, indicando a provavel interagdo com outros
cifras superestimadas, pods fundamentam-se em informa-gens ou com fatores ambientais. O diagnéstico de porta-
¢bes oriundas de centros de referéncias, em hospitalsdores assintomaticos pode serrealizado, em formas fami-
terciarios. No estudo empreendido pdiayo Clinic,em liares com mutacao ja identificada, através da analise
Olmsted County, a incidéncia de CMH, no periodo  genética de linfécitos circulanté% ainda que ndo haja
1979-84, foi de 3,6 cas0s/100.000 habitantes/ano. A ana- consenso a respeito de sua aplicagéo sistematica em gru-
lise de uma série consecutiva de 714 pacientes pos afetado¥.
ambulatoriais ndo-selecionados, submetidos a avaliacdo A CMH constitui-se em entidade complexa, com
ecocardiografica, em instituicdo ndo-hospitalar, revelou amplo espectro de manifestacées morfoldgicas e funcio-
a ocorréncia de CMH em 0,5% dos c8sdsm recente nais. A hipertrofia miocardica e o desarranjo miofibrilar
caracterizam a doenca e séo evidenciados em grau, ex-
tensao e localizagGes variav&is*

O desarranjo miofibrilar incide em 95% dos c&sos
Hospital de Clinicas de Porto Alegre - UFRGS Em 90%, afeta ao menos 5% do miocardio, embora
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hipertrofia miocardica ou em cora¢des normais, em pe- identificadas, com implantacdo diretamente no musculo
guenos focos que nao representam mais do que 5% dapapilaf®. Aceita-se que quanto mais precoce e prolonga-
masse miocardic& *. O desarranjo miofibrilar expres-  do o contato dos folhetos com o septo, maior a obstrugéo
saria anomalia intracelular, afetando a organizacao espe-gerada®. O movimento anterior da valva influenciaria
cial dos miofilamentos e, certamente, favoreceria o 0 desenvolvimento de insuficiéncia mitral, pelo continuo
desenvolvimento de arritmias e de disfuncdo ventricular traumatismo dessa estrutura, constantemente tracionada
1315 A desorganizacéo celular ndo se restringe apenas ascontra o septé.
areas com major espessura pariétaPode ocorrer em Em certos casos, a obstrucéo pode ter localizacao
segmentos ventriculares com minima hipertrofia, assim médio-ventricular, em decorréncia da aposicao dos
como em familias afetadas, manifestar-se em individu- musculos papilares contra o septd** Em formas néo-
0S com massa miocardica norrifal obstrutivas, o trato de saida do VE é comparativamente
A hipertrofia miocardica constitui-se na principal mais amplo, devido a menor hipertrofia do septo nessa
manifestacdo da CMH e é responséavel pelos disturbios regidd®. A cavidade ventricular encontra-se reduzida nas
funcionais que caracterizam a doenca. E usualmente formas com e sem obstrugdo, em virtude da hipertrofia
difusa e predomina ao nivel do septo interventricular. A > 4. Observa-se grande diminuicdo do volume

hipertrofia septal esta presente em 80% dos €aBusle ventricular durante a sistole, com virtual eliminacao da
ser macica e envolver o septo homogeneamente ou afe-cavidade durante essa fase do ciclo cardiaco.

tar apenas a face anterior ou as regifes b&sai®ca- O disturbio funcional comum a formas obstrutivas
sionalmente, é mais intense no terco médio do $&ptd e nao-obstrutivas decorre da marcada hipertrofia

ou na regido apicdl Em 50% dos casos, estende-se a pa- ventricular, que produz contracdo miocardica vigorosa
rede antero-lateral do VE“* Pode ser extremamente com relaxamento anormal, complacéncia reduzida e con-
localizada e de minima magnitude, acometendo outros sequente comprometimento do enchimento diastélico
segmentos, isoladamente, como o septo posterior, a pa-***42 Essas anomalias séo identificadas em 75% dos ca-
rede antero-lateral ou a regido apical do™/FPode ha- sos e sdo as principais determinantes dos sintomas
ver comprometimento simultaneo do ventriculo direito congestivos apresentados por muitos paciéhtblsual-
(VD) *23¢ A hipertrofia ventricular é, essencialmente, mente, a disfuncao diastélica é proporcional ao grau de
assimétrica***® Formas verdadeiramente simétricas sdo hipertrofia, mas também incide em formas leves com
raras**5 ndo excederiam 2% dos ca$osmbora j4 te- comprometimento localizadé
nham sido evidenciadas em perceptual m&iora re- Caracteristicamente, o VE é hipercinético: o esvazi-
lacdo inversa entre a severidade da hipertrofia e a faixa amento sistolico é precoce e a fragdo de ejecéo (FE)
etaria®”. Em adultos, a espessura parietal e os diametros elevadd**>. Essas altera¢cdes ocorrem na vigéncia de es-
ventriculares permanecem geralmente inalterados com apessura parietal aumentada, volume diastélico final re-
evolucdo da doen¥aEm cerca de 10% dos casos, hd duzido ou normal e insuficiéncia mitral leve ou modera-
tendéncia a gradual reducé@o da hipertrofia e ao aumen-da. O aumento da FE refletiria muito mais a reducéao do
to progressivo da cavidade do ¥EO desenvolvimento estresse sistolico do que o incremento da contratifitlade
de dilatac&o ventricular conduz & disfungéo sistélica e E descrito o comprometimento da motilidade segmentar
confere pior prognostico a esses pacientes. A hipertrofia do VE: haveriam &reas hipercinéticas contiguas a seg-
septal assimétrica € observada em 5% dos adultos porta-mentos com motilidade normal ou reduzidatravés de
dores de outras cardiopatias congénitas ou adquifidas avaliacao tridimensional com ressonancia eletromagné-
A extensdo e a distribuicdo da hipertrofia sdo os tica, é possivel observar a grande distorcéo do VE duran-
principais determinantes da ocorréncia de obstrugéo te a sistolg**> Haveria aumento da torgdo em torno do
ventricular, a qual incide em 25% dos casos diagnosti- eixo central e da rotagcdo antihoraria dos segmentos
cados em adultos. A hipertrofia das regifes basses do apicais, sem que se verifigue modificacédo da rota¢éo ho-
septo associada a anomalias morfolégicas da valva mitral raria das por¢cfes baséisainda que investigacao prévia
propiciam a reducdo anatémica da via de saida do VE e tenha evidenciado resultados divergetit€3 encurta-
o desenvolvimento de obstrucéo subadrtica de carater di- mento circunferencial do septo encontra-se reduzido em
namico** O registro em repouso de gradiente sistolico todos os niveis, assim como o encurtamento longitudinal
pode ser induzido, incrementado ou, mesmo, diminuido dos demais segmentos ventricul&fés A relagdo inver-
ou abolido, através de manobras fisioldgicas ou interven- sa entre a espessura parietal e o grau de depresséo da
¢ao farmacologica®*®® A hipercontratilidade do VE e o motilidade segmentar decorreria, primordialmente, da
consequente aumento da velocidade de fluxo pela via dereducgédo das forgas ativas geradas no miocétdio
saida, anatomicamente, estreitada determinam, através A histéria natural da CMH caracteriza-se, no adul-
do efeito Venturi, o abrupto deslocamento dos folhetos da to, pelo lento e progressivo agravamento dos sintomas
valva mitral contra o septo durante a meso e tele sistole, ***7 A redugdo do grau de tolerancia aos esforcos reflete
gerando obstrucao subadrtica transitéiria Nos casos 0 estabelecimento de grave disfun¢éo diastdlica, a piora
tipicos, 0 movimento anterior sistélico da valva mitral € da insuficiéncia mitral ou 0 comprometimento da funcéo
favorecido pelo maior comprimento do folheto anterior, sistélicat®*¢ 47 O surgimento de dor anginosa traduz, pro-
presente em 45% dos casos com obstrucdo sub&brtica vavelmente, o desenvolvimento de isquemia miocardica,
Insercdes andmalas do folheto anterior sdo também conseqliente a alteracBes morfoldégicas das artérias
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intramurais ou a inadequac&o entre a densidade dos ca-ou 42 bulh&>% E provavel que, pela auséncia de sopros,
pilares e 0 aumento da massa miocardicaNo entan- formas obstrutivas passem desapercebidas ou sojam con-
to, estudo abrangendo uma populagéo de pacientes exterfundidas com outras afecgées. O diagndstico clinico pode
nos® constatou que a histéria natural da CMH pode ser estar dificultado, principalmente nas formas
distinta daquela observada em centros de referéncia. De-biventriculares e os achados serem atribuidos a estenose
terminados subgrupos permaneceriam assintomaticos epulmonar, estenose adrtica, insuficiéncia mitral ou comu-
ndo evidenciariam progressiva deterioracéo clinica. nicagdo interventricular. Em estudo multicéntri€p
A morte sUbita € uma das complicacdes mais temi- Maron e col observaram que, num grupo de 20 lactentes,
das da CMH. Pode abreviar a sobrevida desses pacienteem 14, o diagndstico nao foi inicialmente estabelecido e
e incidir mesmo em individuos assintométicos e sem somente 10 foram identificados no 1° ano de vida.
diagnostico prévid®s. Atinge, anualmente, 2a3% No recém-nascido, deve ser considerado o
dospacientes adulto¥. S&o considerados fatores diagndstico diferencial com uma entidade distinta, de
predisponentes: registro de taquicardia ventricular carater transitorio e ndo-familiar, que afeta criangas de
ndo-sustentada, diagndstico realizado antes dos 14 anosmées diabéticas, insulino-dependentes. Essa sindrome
ocorréncia de sincope e de historia familiar de CMH e caracteriza-se por organomegalia generalizada,
morte subite®*. Existe nitida associacao entre a exten- hipertrofia septal assimétrica, movimento anterior
sdo da hipertrofia miocérdica e a incidéncia de morte su- sistélico da valva mitral, obstrugédo subadrtica e insufici-
bita . N&o ha correlagdo com indices de fungéo sistdlica éncia cardiaca, manifestagdes que regridem espontanea-
e diastdlica do VE®. A obstruc@o nédo teria participagdo mente ou com tratamento nos primeiros meses dé®vida
decisiva como considerado inicialméat®Quanto mais O eletrocardiograma (ECG), em criancas pequenas,
extensa a hipertrofia, proporcionalmente, mais intensos evidencia sobrecarga ventricular direita, ondas R amplas
seriam os distarbios hemodinamicos que favoreceriam, em derivagGes Ve V, e ondas Q profundas com dura-
apos colapso circulatdrio, o desenvolvimento de arritmias ¢do normal ou aumentada em derivagdgd) AVF e
fatais®. V,, Sobrecarga do VE com complexos rS ou QS em
A ocorréncia de formas clinicas distintas, acresci- precordiais direitas é registrada em alguns pacientes,
da da auséncia de sinais verdadeiramente acompanhada por alteracfes do segmento ST e inversdo
patognomonicos, poderiam ser interpretados como correspondente da onda®T®
indicativos de mudltipla etiologi&. Ndo obstante, o re- Através do ecocardiograma (ECO) e da
gistro de hipertrofia ventricular de carater assimétrico, cineangiografia, € possivel observer HVE, a qual é mais
sem causa aparente, e a auséncia de diferencas entre fomacentuada ao nivel do septo interventricular (SIV) e se
mas familiares e ndo-familiares traduzem, de forma ine- estende & parede antero-latétaf freqiiente a incidén-
quivoca, a existéncia de uma s6 entidade de carater emi-cia de obstrucdo de via de saida do VE, assim como o
nentemente espectrél comprometimento simultdneo do VD com registro de
A CMH apresenta caracteristicas morfoldégicas, gradiente subpulmonar, tanto em criancas pequenas
clinicas e evolutivas distintas em criangas, adolescentescomo nas com maior idaéfeA significativa prevaléncia
e idosos, em relacdo as formas prevalentes em adultos,de envolvimento obstrutivo a direita contrasta com sua
as quais justificam a sua abordagem individualizada. excepcional incidéncia em adultos, o que sugere regres-
sdo espontanea do processo ou a possibilidade de se tra-
Lactentes tar de associagéo precocemente fat&mbora a espes-
sura parietal em criangcas com CMH posse varier entre
- A CMH, por se constituir em doenca 1,3 e 3,0cm, a média observada no 1° ano de vida é de
geneticamente transmitida, pode se desenvolver durantel,6cm?®® 58 significativamente menor daquela evidenci-
a vida fetal e se manifestar ao nascimento. Contudo, naada em adolescentes e aduios
maioria dos pacientes, ndo tem expressdo anatdmica no O desarranjo miofibrilar mostra-se tédo extenso e in-
1° ano de vida, vindo a se exteriorizar, amilde, durante tenso quanto em outras faixas etafa€riancas e fetos
a infancia, adolescéncia ou apenas na idade &dAita normais ou com outras cardiopatias podem apresentar,
da na atualidade, é identificada em limitado nimero de incidentalmente, desorganizacao celular restrita a peque-
casos em criangas com menos de 1 ano. Nesse periodonos focos. Ainda que essas manifestacdes nao sejam
caracteriza-se por determinar manifestacoes distintas dasinteiramente patognomonicas, hipertrofia assimétrica
observadas em outras faixas etérias. associada a padréo histopatoldgico caracteristico apresen-
Insuficiéncia cardiaca grave e progressiva precedi- ta alta sensibilidade e especificidade diagndstica
da por dispnéia e cianose aos esfor¢os constituem-se nas O coracao normal, em desenvolvimento, também
manifesta¢gfes predominantes, que se desenvolvem logoapresenta hipertrofia septal, a qual € particularmente
apds o nascimento ou nas semanas subseqifefftes  mais intense nos estagios iniciais da vida embriofféria
Nessa fase, existe marcada hipertrofia do ventriculo es- Esta presente em 90% dos embrifes e dos fetos menores,
querdo (HVE) com obstrucdo da via de sa&fda Con- em 65% dos fetos maiores e em 25% das criangcas com
sequentemente, essas crian¢as evidenciam sopro sistolicacardiopatias congénitéds®. Duas semanas apés 0 nasci-
de ejecéo, grau lll ou IV, audivel no bordo esternal es- mento, apenas 2% dos neonatos apresentam hipertrofia
querdo, sem registro de estalido, associado ou nédo a 3%eptal. Em embrides, a relacdo septo/parede livre do VE
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€ 32° Apods o nascimento, ocorre regressao da hipertrofia com onda Q na parede inferior e lateral do VE, em cri-
septal e desenvolvimento da parede livre, havendo ancas sem cardiopatia aparente, justifica avaliacfes
involucdo da assimetria inici&l. ecocardiograficas periddicas até a idade adulta.

Na série de 20 pacientes com menos de 1 ano, es- A evolugéo clinica dos pacientes com idade entre
tudada por Maror¥, 16 evidenciavam hipertrofia septal 1 e 12 anos pode apresentar carater benigno, com
assimétrica e 12 obstrucéo da via de saida do VE. Du- minima incidéncia de morte subita McKenna e cof?,
rante um periodo de seguimento de 5,5 anos, 11 pacien-em estudo retrospectivo de 37 pacientes com idade entre
tes desenvolveram insuficiéncia cardiaca no 1° ano de 1 e 14 anos, seguidos por um periodo médio de 9 anos,
vida, dos quads, 9 evoluiram ao 6bito. A histéria natu- evidenciaram mortalidade cumulativa anual de 4,8%,
ral e o prognostico dos pacientes com menos de 1 anosuperior aquela observada em adufidglorte subita foi
difere em relacdo a criancas maiores e adolescentes. Aregistrada em 30% dos casos e insuficiéncia cardiaca em
identificacdo da doenca no 1° ano de vida, em pacientes apenas 5%. Esse estudo, que nao incluiu pacientes com
sintométicos, € indicativa de mortalidade elevada, com historia familiar de morte subita, constatou que a CMH,
rapida evolugdo a insuficiéncia cardiaca grave e refrata- em criangas maiores, pode apresentar evolugéo desfavo-
ria 4% A CMH pode ser causa de prematuridade ou de ravel com expressive mortalidade. Todavia, nesse grupo,
morte fetal. A incidéncia de morte subita seria morte subita ocorreu em individuos com idade média de

inexpressive nesse grupo etafio 14 anos, afetando pacientes que ja se encontravam na
adolescéncia ou na fase adulta. O fato dos primeiros anos
Criancas de vida transcorrerem de forma assintomética ou com

minima limitacdo, ndo significa, necessariamente, que

- Entre 1 e 12 anos de idade, a CMH apresenta esses pacientes ap6s 0s 12 anos integrardo 0s subgrupos
maior semelhanga com as formas do adulto. Os portado- de menor risco.
res da doenca, caso ndao desenvolvam insuficiéncia car- Os mecanismos responsaveis pela ocorréncia de
diaca durante o 1° ano de vida, podem permanecer morte subita em criancas seriam distintos daqueles des-
assintomaticos ou evidenciar minima sintomatologia até critos em outros grupos etarfdsEm estudo posterior,
a adolescéncia O diagnostico baseia-se, com freqiién- McKenna e cdf verificaram a auséncia do registro de
cia, na ocorréncia de sintomas paroxisticos como sinco- qualquer  arritmia  durante monitorizacéo
pe ou palpitagdes, no registro de sopro cardiaco ou naeletrocardiografica continua por Holter num subgrupo de
deteccao de individuos assintométicos em estudos fami- 20 criancas. Dos 7 pacientes falecidos subitamente, ape-
liares. Dor precordial ou dispnéia aos esforcos podem nas 2 referiam histdria familiar compativel; os demais
incidir nesses pacientes; no entanto, severa limitacéo fun-nédo evidenciavam qualquer caracteristica clinica,
cional e desenvolvimento de insuficiéncia cardiaca séo eletrocardiografica ou hemodinamica que os diferencias-
excepcionalmente evidenciadé4’ sem dos sobreviventes. A auséncia de arritmias nao iden-

No grupo de 39 pacientes com idade entre 4 e 15 tifica pacientes de baixo risco na faixa etaria até 12 anos.
anos, estudado por Maron e%@ seguidos por um pe- Do mesmo modo, ndo parece haver relacdo entre a ex-
riodo de 4,3 anos, foi evidenciado, através do ECO, au- tensdo da hipertrofia ventricular e a incidéncia de mor-
mento progressivo da HVE em 17 casos. Acréscimo de te sibitef?.
0,6 a 2,3cm a espessura parietal foi observado tanto em Em criancas, a ocorréncia de morte subita ndo es-
segmentos ja comprometidos como em areas previamentetaria diretamente relacionada ao desenvolvimento de
normals. E possivel que o expressivo aumento das espes-arritmias ventriculares. O relaxamento anormal e o en-
suras parietais, mais intenso ao nivel do SIV, represen- chimento diastdlico retardado do VE associado a exces-
te o preenchimento estrutural do VE, geneticamente de- sivo e precoce esvaziamento durante a sistole favorece-
terminado em cada individuo. A hipertrofia miocardica riam o colapso hemodinamico por grave reducéo do fluxo
constitui-se, por conseguinte, em processo dinamico, 7458 Nessas condi¢cdes, o0 grau de vulnerabilidade do
constante e progressivo, que pode se desenvolver em poumiocardio seria decisivo para o desenvolvimento de
COS meses ou anos, coincidindo com o crescimento fibrilagdo ventricular*. Em crian¢as, essa maior
péndero-estatural. Semelhante evolucdo néo é evidenci- suscetibilidade n&o se expressaria previamente através do
ada em adultos® Em criancas, essas alteragfes registro de taquicardia ventricular ndo-sustentada, como
morfolégicas raramente sdo acompanhadas pelo ocorre no adulto.
surgimento de obstruc&o ventricular ou por deterioragédo O progndstico da CMH em criangas € nitidamente
clinica®’. influenciado pela apresentacao clinica. Historia familiar

Na maioria das criancas, o ECG nédo traduz a de morte subita, ocorréncia de sincopes e progressiva
progresséo da hipertrofia ventricular. Em alguns casos, limitacdo da capacidade funcional relacionam-se a ma-
alterag®es eletrocardiograficas podem preceder as mani-jor mortalidade-2
festacdes sintomaticas ou a detecgdo da doenca, através

dos métodos especializadadsDisturbios celulares ja es- Adolescentes
tariam presentes e poderiam justificar as anomalias evi-
denciadas pela ativacao ventricular. O registro de onda - Na adolescéncia, a CMH assemelha-se ainda mais

S profunda em derivagdes V1-2, onda R ampla em VS-6 as formas do adulto. A hipertrofia miocardica costuma
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ser mais severa e difusa em jovens do que em adultos
com maior idade. Hipertrofia macica com espessuras
parietais >3,5cm é caracteristica de individuos jovens e
praticamente ndo é evidenciada apds os 4G’aAavai-

or mortalidade precoce dos pacientes com hipertrofia se-
vera poderia explicar, em parte, a auséncia dessas formas
em faixas etarias mais avancaf#sE possivel que a
CMH tenha como caracteristica evolutiva primordial, a
progressiva regressao da hipertrofia em etapas evolutivas
mais tardia®.

Da mesma forma, como é descrito em criangas, evi-
dencia-se, em adolescentes, rapida e significativa
progressao da HVE até que o desenvolvimento fisico se
complete. O aumento da massa miocardica e da espessur
parietal >2,3cm é observado através de avaliacfes
ecocardiograficas periodic&s Predomina a grande
hipertrofia do septo interventricular e da parede livre
antero-lateral do VE, com acentuada reducao da cavida-
de®® (fig. 1 e 2). Obstrugdo subadrtica é observada com
frequenua}. Formas apicais ,Sao espolradm?mente r(:"Ia'ta_Fig.z- Cardiomiopatia hipertréfica no adolescente. Ecocardiograma bidimensional
dasse, assim como o envolvimento simultaneo do VD identifica obstrugédo da via de saida do ventriculo esquerdo com movimento anterior
com gradiente subpulmoriar sistolico da valva mitral (SAM).

A CMH pode evoluir, nesse grupo etario, de forma
inteiramente assintomética ou se manifestar através de O ECG evidencia, como manifestacdo predominan-
dispnéia aos esforcos, dor precordial ou sirféépmsu- te, sobrecarga ventricular esquerda com acentuacao dos
ficiéncia cardiaca raramente ocorre, mas a incidéncia de vetores septais, embora possam também incidir bloque-
morte subita € maior do que a registrada em crian- ios de ramo ou fasciculares e sindrome de
casssser pré-excitacag®s

No estudo de McKenna e €épla monitorizacao
eletrocardiografica continua revelou maior incidéncia de
arritmias em adolescentes. Os pacientes, que apresenta-
vam taquiarritmias, eram mais sintomaticos e exibiam
maior grau de hipertrofia ventricular. Aqueles que
evoluiram a morte subita referiam historia familiar com-
pativel, estavam em classe funcional (CF) I/l e ndo evi-
denciavam taquicardia ventricular ou supraventricular
em registros prévios. A maior parte dos casos desenvol-
veu morte sUbita durante ou imediatamente apés a rea-
lizacé@o de esforgos fisicos.

Em adolescentes, a morte sibita acomete, com fre-
gléncia, individuos assintomaticos sem diagndstico pré-
vio *°. A maior severidade da hipertrofia miocardica em
jovens justificaria a maior incidéncia de morte subita nes-
se grupo. Espessura parietal do VE 33,0cm é 8 vezes mais
comum em pacientes com morte subita do que em con-
troles %2 Variaveis clinicas e hemodin&micas tém limi-
tado valor na identificacdo dos subgrupos de maior ris-
cd”. Assim como ocorre em criangas, € possivel que, na
adolescéncia, as arritmias ndo se constituam no unico
mecanismo responsavel pela ocorréncia dessa grave com-
plicacdo. O exercicio fisico determinaria, inicialmente,
elevacdo do débito cardiaco, seguida por queda da pres-
sdo arterial devido a grande reducdo da resisténcia
vascular periféricd Distarbios hemodinamicos associ-
ados a instabilidade elétrica do miocardio propiciariam
0 surgimento de arritmias fat&i®. Todavia, a maior

o . . . parte dos adolescentes que morre subitamente, néo refe-
Fg. - Cardiomiopatia hipertréfica no adolescente. Cineventriculografia esquerda, em

sistole (A) e diastole (B) evidencia hipertrofia ventricular com eliminagéo da cavidade re qualquer sintoma pI’éViO relacionado a realizagéo de
aofinaldasistole. esfor(;os fisicds
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A CMH constitui-se na principal causa de morte guem as formas do idoso daquelas prevalentes nos mais
subita em atletas, incluindo adultos jovens e adolescen- jovens. Verifica-se moderada HVE. No grupo estudado
tes®70 por Lewis e cdF, a espessura parietal variou entre 1,5 e

A realizacao sistematica de exercicios fisicos vigo- 2,8cm; em apenas 3 %, era >2,5cm. A hipertrofia esta-
rosos determina hipertrofia miocardica de carater fisio- va confinada ao septo em 72% dos casos. Apenas 26%
l6gico, caracterizada por discreto aumento das espessu-exibiam hipertrofia difusa, abrangendo também a pare-
ras parietais e dos diametros do'VE Entretanto, o re- de antero-lateral do VE. Em 2%, havia hipertrofia apical.
gistro de hipertrofia septal com espessura > 1,6cm asso- No idoso, ocorre verdadeira distorcdo morfolégica
ciada a reducado da cavidade e relaxamento anormal dodo VE. A via de saida encontra-se anatomicamente es-
VE é mais compativel com o diagnéstico de CMH do que treitada, devido ao deslocamento anterior da valva mitral,
com a presenca de processo fisiologico adapté&tivo- que se situa a menos de 1,5cm do SIV ao final da
vens atletas com menos de 18 anos podem nao expres-didstolé®. Como a geometria da via de saida encontra-se
sar 0 grau maximo de hipertrofia até que o desenvolvi- alterada, é suficiente minima movimentagao anterior dos
mento fisico se complete O seguimento folhetos da valve mitral para que haja contato breve ou
ecocardiografico podera ser util em diferenciar hipertrofia prolongado com o septo. Usualmente, em idosos, os dois
fisioldgica daquela associada a cardiomiopatia, a qual é folhetos valvares participam do moviméeht¥erifica-se
tipicamente progressiva nesse grupo etario. Em normais, encurtamento relativo dos folhetos no sentido apex-base,
a interrupcao do treinamento fisico determina regressao de forma que aquele situado anteriormente apdem-se di-
da hipertrofia ap6s alguns me¥e®©s pacientes com retamente ao sepgfo A mobilidade da valva mitral esta
CMH, que sobrevivem ao treinamento fisico intensivo, reduzida na major parte dos cd%d3s folhetos tém con-
evidenciam menor grau de comprometimento figuracdo mais plana ao longo da sistole e grande parse
anatdomic®. O treinamento fisico é contra-indicado em do folheto anterior e da cordoalha contigua toca o
portadores de CMH. septd®” Caracteristicamente, 0 movimento anterior da

valva mitral tem menor amplitude. A excursé@o posteri-
Idosos or do septo durante a sistole é decisiva pare o desenvol-
vimento de obstrugcdo dinamica da via de saida em paci-

- Nos ultimos anos, um numero crescente de entes idosd&™ o deslocamento anterior do aparelho
portadores de CMH ¢é diagnosticado apés os 653% s valvar é motivado pela calcificagcao do anel entre o folhe-
Com relativa freqiiéncia, o quadro clinico € inicialmen- to posterior e o endocardio da parede posterior do VE, a
te atribuido a outra moléstia e o diagnostico s6 é estabe-qual incide em 56% dos cas®® (fig. 3).
lecido apds investigagdo especialiZattaldosos e jovens A hipertrofia é predominantemente septal em ido-
diferem substancialmente em relacdo a expresséo clini- sos ao contrario de individuos mais jovens, em que é
ca e morfoldgica da doenca. A CMH representaria, em mais difusa e afeta também a parede antero-lateral do
faixa etaria avancada, forma evolutiva de inicio tardio e VE®73 Em 68% dos casos, a hipertrofia septal € homo-
carater lentamente progressit/d Esse longo periodo de  génea; em 32%, o processo é mais localizado, ocorren-
laténcia numa afeccéo que se expressa morfologicamentedo protruséo das porcdes basses em direcdo a via de sai-
ao redor dos 20 anos seria justificada com base nas pro-da do VE°. Obstrucao subadrtica é evidenciada em 77%
prias caracteristicas anatdmicas e funcionais evidencia-
das por esses pacientes.

Na maior parte dos idosos, as manifestacfes
clinicas surgem apo6s os 55 ou 60 anos de flgdeOs
sintomas incluem tonturas, sincope, palpita¢des, dor
precordial e dispnéia aos esfor¢d$ Embora sejam
identificados casos com menor limitacdo funcional, a
maioria dos pacientes encontra-se em CF Ill ou IV em
algum momento de sue evolu¢ad.ewis e Maroff, ao
avaliarem uma série de 134 pacientes com mais de 65
anos, evidenciaram dor precordial e dispnéia aos esfor-
¢cos em, respectivamente, 71% e 63% dos casos. Sinco
pe e insuficiéncia cardiaca incidiram em 23% dos paci-
entes. Fibrilacdo atrial, documentada em 34% dos paci-
entes, associou-se a deterioracao clinica e hemodinamica

O exame fisico evidencia as caracteristicas clinicas
também encontradas nos mais jovens: pulso bisferens, A
ictus propulsivo e sustentado, 42 bulha, sopro sistdlico de [
ejecao ou sopro sistélico de regurgitacao mitral.

O ECG registra altgragoe§ .Semelhante$ a_qgelas Fig. 3- Cardiomiopatia hipertréfica no idoso. Ecocardiograma bidimensional demons-
observadas em outras faixas etarias. O ECO individua- tra hipertrofia septal assimétrica, movimento anterior sistélico da valva mitral (SAM)
liza os aspectos morfologicos e funcionais que distin- ecalcificacéo doanel mitral.
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dos pacientes apés os 65 &hdsao se verifica diferen-

clarecer se essas formas clinicas compartilham com in-

¢a significativa relacionada a magnitude da obstrugdo em dividuos mais jovens, as mesmas mutacdes afetando gens
individuos com ou sem calcificagdo anular. O septo as- relacionados a proteinas contrateis. Essa constatacéo po-
sume com o processo de envelhecimento forma sigmdide, der4 comprovar, prospectivamente, o carater espectral da
0 que poderia contribuir para as anomalias morfolégicas CMH.

evidenciadas pela CMH nessa faixa etafia

Os idosos portadores de CMH podem representar
formas mais benignas da doenca, que, embora presentes
desde a juventude, evoluiriam favoravelmente com lon- 1.
ga sobrevidd. Os pacientes com formas mais graves,
desenvolveriam complicacdes precocemente e maior
mortalidade nas primeiras décadas de vida. 3

A evolugao clinica desse grupo etério caracteriza-se ,
pelo lento e progressivo agravamento dos sintomas. Num
grupo de 95 pacientes, com idade média de 72 anos, a so*
brevida em 1 e 5 anos foi de 95% e 76% respectivamen- 6.
te“. A CF teria valor preditivo em relagdo a evolucao e
prognéstic&. Na CF Ill, a mortalidade chega a atingir 7.
36%, significativamente maior do que a do
grupo-controlé&.

A incidéncia de morte subita seria mais reduzida 9
em idosos do que em individuos mais jo¥es menor

freqUéncia com que esses pacientes integram programasio.

de exercicio ou realizam esforgos fisicos poderia influen-
ciar a menor ocorréncia de morte subita.
Hipertensao arterial sistémica (HAS) é referida em

26 a 48% dos portadores de CMH commais de 65 i,

ano& 775 Embora a hipertrofia ventricular presente na

cardiopatia hipertensiva seja distinta daquela observada ;5
14.

na CMH, o diagnéstico diferencial pode estar dificulta-
do em certos casB&' A identificac@o de hipertrofia con-

céntrica do VE com FE elevada e disfuncéo diastodlica, 1s.

em idosos com insuficiéncia cardiaca e hipertensao arte-

rial, poderia sugerir a ocorréncia de uma forma distinta 1s.

de CMH". Alguns autore€$’’consideram que a sobrecar-

ga de pressao e a ativagdo neuro-hormonal influenciari- 17

am a progressédo da hipertrofia em individuos genetica-

mente predispostos. Se tais mecanismos fossem decisivos g

para o desenvolvimento de CMH, n&o haveria como jus-
tificar o grande numero de pacientes sem hipertensao 4
associada. Na verdade, ndo séo registradas diferencas

clinicas, evolutivas ou eletrocardiogréaficas entre as for- 20

mas com ou sem hiperten&&® E também similar a in-

cidéncia de calcificacdo do anel mitral, hipertrofia septal 21

e obstrucdo subadrtica entre esses subgriipog\té o
momento, nenhuma evidéncia permite atribuir qualquer
papel etiolégico a HAS nessa doenca ou identificar a for-

ma associada como entidade clinica distinta. A 2s.

individualizacdo, em idosos, de severa hipertrofia

assimétrica ou concéntrica do VE, em grau des- 2.

proporcional aos niveis pressoricos, deve ser considera-

da como representativa do amplo espectro de manifesta-,s.

¢Oes clinicas da CMH™.

O fato da CMH evidenciar, ap6s a 72 década, ,4

caracteristicas clinicas, morfolégicas e funcionais distin-
tas poderia sugerir, uma vez mais, a ocorréncia de mal- ,,
tipla etiologia. Embora estudos genéticos ndo sejam ain-
da conclusivos em idosos, cerca de 10% relatam histé-
ria familiar compativét. A analise genética poderia es-

11.

28.
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