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Cardiomiopatia hipertrofica: um desafio diagnostico?
Hypertrophic cardiomyopathy: a challenging diagnosis?

Vitorino Modesto Santos!, José Antonio Barbosa Filho?, Jugara Motta Serafim Eliam?,
Layssa Melo Feitosa*

Resumo

A cardiomiopatia hipertréfica caracteriza-se por aumento na espessura do ventriculo esquerdo
maior que 15 mm ao ecocardiograma e ndo explicada por sobrecargas. Com prevaléncia de
aproximadamente 0,02% a 0,23%, ¢ a doenga genética cardiaca mais frequente. Sua
incidéncia ¢ um pouco maior em homens, sem distingdo de etnia. Descreve-se mulher de 73
anos etarios, hipertensa em uso irregular de captopril e diltiazem, que foi admitida no Pronto
Socorro com queixa de dor anginosa intensa. No ecocardiograma, apos coronariografia, foi
observada fracdo de ejecdo reduzida a 45% (pelo método de Simpson) e cardiomiopatia
hipertrofica septal assimétrica (medindo 21 mm). Apresentava movimento septal assincronico
e gradiente sistolico significativo na via de saida do ventriculo esquerdo com a manobra de
Valsalva (de 68 mmHg em repouso, aumentou para 130 mmHg em resposta a manobra).
Melhorada, a paciente recebeu alta com orientagdo de seguimento cirargico ambulatorial para
colocagdo de cardio-desfibrilador implantdvel e programacao terapéutica para alcoolizacao
septal (idosa e emagrecida, com médio a alto risco cirtrgico). Usou metoprolol (25 mg 2
vezes ao dia), e foi orientada sobre investigacao de cardiomiopatia hipertréfica em familiares.
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Abstract
Hypertrophic cardiomyopathy is characterized by increased left ventricular thickness, greater
than 15 mm at echocardiogram and not explained by overload. With a prevalence of

approximately 0.02% to 0.23% it is the genetic cardiac disease most frequent. The incidence
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among men is slightly higher, without distinction of ethnicity. A 73-year-old hypertensive
woman on irregular use of captopril and diltiazem was admitted to the Emergency Room of
the Hospital complaining of severe angina pain. A reduced ejection fraction was observed at
45% (method of Simpson) and asymmetric septal hypertrophic cardiomyopathy (measuring
21 mm) was detected by post-coronariography echocardiogram. There was septal
asynchronous movement and enhanced systolic gradient in the outlet pathway on the Valsalva
maneuver (the resting gradient of 68 mmHg increased to 130 mmHg with the Valsalva
maneuver). The patient was discharged to ambulatory follow-up with orientation for
implantable cardioverter defibrillator and therapeutic program for septal alcoholization
(elderly patient, emaciated, with medium to high surgical risk). She used metoprolol (25 mg 2
times daily) and was oriented for investigation of hypertrophic cardiomyopathy in relatives.
Key-words: hypertrophic cardiomyopathy, diagnosis, Valsalva maneuver

Introducao pacientes apresentam formas nao

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH)
caracteriza-se pela presenca de aumento
na espessura do ventriculo esquerdo
(VE) maior que 15 mm ao
ecocardiograma e ndo explicada por
sobrecargas. Com prevaléncia de
aproximadamente 0,02% a 0,23% ¢ a
doenga genética cardiaca mais comum,
com incidéncia um pouco maior em
homens, sem diferenca étnica.!
Achados de ressonancia magnética
cardiaca (RMC) podem confirmar o
diagnostico.!35 Aproximadamente 60%
dos casos ocorrem por heranca
autossomica dominante, e at¢ 10% por

outras alteragdes genéticas; mas alguns

genéticas da doenga.'? ACMH pode
cursar com infarto agudo do miocérdio
(IAM) por alteragdo na via de saida do
VE, lesdo endotelial subepicardica, e
maior consumo de Oz pela hipertrofia
ventricular.!* E importante o papel da
CMH na morte subita cardiaca (MSC)
em jovens. '

Relato do caso

Mulher com 73 anos etarios, hipertensa e
em uso irregular de captopril e diltiazem,
procurou o Pronto Socorro queixando-se
de dor anginosa intensa que se iniciou ao
despertar pela manha. A dor precordial
irradiava para a regido cervical anterior e

mandibular, sendo associada com
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dispnéia. Em seu historico, referiu
episodios de sincope, o ultimo ha cinco
meses. Negou antecedentes familiares
para morte subita em parentes de
primeiro grau com menos de 50 anos de
idade. Ao exame, apresentava pressao
arterial (PA) 80 x 60 mmHg, pulsos
radiais simétricos e sopro sistolico
(3+/6+), mais evidente no foco aortico,
que aumentava a manobra de Valsalva.
Apresentava ictus palpavel no quinto
espaco intercostal esquerdo, sem
alteragdes ao exame. Investigagdo
laboratorial e eletrocardiografica
evidenciou elevacao dos marcadores de
necrose miocardica (Tabela 1), e de pro-
BNP, e inversdo assimétrica de onda T

nas derivagdes V4 a V6 (Figura 1).

Tabela 1. Controle evolutivo dos marcadores de necrose miocardica (dias e
horarios)

Janeiro 07/14 h 07/17h 0720 h 08/00 h 08/06 h 09/07 h
2018/ horas

CPK (U/L) 46 112 160 182 183 135
CKMB 5,63 148 231 24,78 1922 9,22
(ng/mL)
Troponina 0,112 0,208 0,346 0,368 0415 0,648
(ng/mL)

Valores normais: CPK (< 170 U/L); CKMB ( < 3,61 ng/mL); Troponina: (< 0,014 ng/mL).

b - ~ - J _J

B L e s I L T Y L Y,

e S e S i 0 gy |
§ BUNERN € A 'J\q"l'/ Vr\\.]

B i S SRR BN EEVIPN EURTY IR BSUEPN ERVEDY BN IS SIS N

Figura 1. Eletrocardiograma realizado na admissdo hospitalar, mostrando
significativa inversao assimétrica de ondas T nas derivagdes de V4 a V6.

A paciente foi entdo medicada para [AM
sem supradesnivelamento de segmento
ST. Posteriormente, foi submetida a

coronariografia que evidenciou

circulagdo coronaria com discreta lesdao
(20%) proximal na artéria descendente
anterior. Ao ecocardiograma  pods-
coronariografia foi observada fracdo de
ejecdo reduzida a 45% (método de
Simpson) e cardiomiopatia hipertrofica
septal assimétrica (medindo 21 mm).
Presenca de movimento assincronico do
septo, com  gradiente sistolico
significativo na via de saida do VE a
manobra de Valsalva. O gradiente foi 68
mmHg em repouso e 130 mmHg com a
manobra. Considerando a hipotese
diagnostica consistente com
miocardiopatia  hipertrofica,  foram
realizadas avaliacdes por RMC e Holter
de 24 horas. A RMC (Figura 2)
confirmou a  hipertrofia septal
assimétrica (HSA); e ao Holter, nao foi

houve taquiarritmia ventricular (TV)

sustentada.

Figura 2 (Ressondncia magnética cardiaca). A: imagem em corte de eixo longo
evidenciando hipertrofia septal assimétrica; e B: imagem em corte de eixo curto
mostrando septo interventricular medindo at¢ 20,6 mm de espessura, consistente
com o diagnostico de MCH.

A paciente recebeu alta com orientagao
de seguimento cirGrgico ambulatorial
para colocacdo de cardio-desfibrilador
implantavel (CDI) e programagdo para

alcoolizacdo septal (por se tratar de

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2019; 8(1):5-10



Santos VM!, Barbosa Filho JA!, Eliam JMS!, Feitosa LM!
Cardiomiopatia hipertréfica: um desafio diagnostico?

pessoa idosa, emagrecida, e com médio a
alto risco cirurgico). Foi mantido
metoprolol (25 mg 2x ao dia) e a
orientagdo quanto a investigacdo de

HSA em familiares.

Discussao

A CMH ¢ um importante diagndstico
diferencial com IAM sem
supradesnivelamento do segmento ST e
auséncia de lesdes graves na
coronariografia.'3% No presente caso, a
paciente portadora de CMH apresentou
quadro clinico, alteracoes
eletrocardiograficas, e variagdes nas
dosagens laboratoriais de marcadores
compativeis com o diagndstico de IAM
(Tabela 1). Hipotese essa que pode ser
descartada com base nos resultados da
avaliacdo de exame coronariografico. De
fato, em casos de CMH pode ocorrer
isquemia  miocardica  devido  ao
desequilibrio entre oferta e consumo de
oxigénio em nivel tecidual, causada por:
aumento da massa muscular; clevagao
das pressoes diastolicas com compressao
microvascular subendocardica; e
espessamento de paredes coronarianas

com redu¢ido do lumen arterial.* Além

dessas alteracdes, ¢ comum a presenga

de ponte miocardica que contribui para a
isquemia, nao apresentada por esta
paciente.* A obstrugio na via de saida do
VE ¢ causada pela movimentacao
anterior da cuspide da valva mitral
durante a sistole ventricular, ocasionada
pelo efeito Venturi* O sopro €
caracteristicamente sistolico mais
audivel no foco mitral e borda esternal
meédia, e sua intensidade aumenta com a
manobra de Valsalva.'* @)
ecocardiograma ¢ o principal exame
complementar, confirmando-se a
hipdtese quando mostra a espessura do
septo ou parede livre > 15 mm ou > 13
mm em pacientes com historia familiar
de CMH.'"* Esta pode ser classificada
nas formas: ndo obstrutiva - gradiente na
via de saida em repouso < 30 mmHg;
obstrutiva - gradiente > 30 mmHg; e
obstrutiva latente - com gradiente > 30
mmHg apenas ao esforgo.! O Holter de
24 horas deve ser realizado em todos os
pacientes para investigar TV sustentada
e ndo sustentada.! O teste de esfor¢o ¢
indicado para avaliar a classe funcional,
formas obstrutivas latentes, e para
estratificacdo de risco de morte stbita.!

A RMC tem se tornado uma ferramenta

importante na analise e identificacdo
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precisa de formas de hipertrofia.’ As
diversas modalidades de imagem
fornecem detalhes da  morfologia
cardiaca e da funcdo ventricular, e
também do tecido miocardico.! Além
disso, ¢ util no diagnoéstico diferencial de
outras cardiopatias e no estudo do risco
de morte subita por meio da avaliagdo da
presenca de fibrose.'’> A MSC ¢ a
principal complicagdo da CMH e se
relaciona com ocorréncia de fibrilagao
ventricular precedida ou ndo de TV.!.246
Alguns fatores de risco foram
identificados como preditores de MSC:
registro de sobrevivéncia a MSC;
historia familiar de morte subita em
parentes de primeiro grau com idade
inferior a 50 anos; sincope recente nao
esclarecida;  espessura  septal  do
miocardio > 30 mm; TV ndo sustentada
com frequéncia superior a 120 bpm em
Holter; aumento da pressao sistolica >
20 mmHg ao esforgo.'® Pacientes que
tiveram MSC abortada ou apresentam
um ou mais fatores de risco tem
indicagdo de CDIL.'%7 A paciente aqui
relatada teve episodios recentes de
sincope, além de hipotensdo durante
episodio de angina intensa, que pode ser
interpretado como queda da pressao

arterial durante esforco. O tratamento da

MCH se restringe aos pacientes
sintomaticos, com medidas
farmacologicas e ou invasivas. As
farmacologicas se resumem basicamente
no wuso de Dbeta-bloqueadores ¢
bloqueadores dos canais de calcio.*7 A
alcoolizagdo septal e a cardiomiectomia
transvalvar aodrtica sdo procedimentos
invasivos disponiveis para pacientes
sintomaticos, somente indicados depois
da utilizagdo de tratamento clinico
otimizado da obstrucdo da via de saida
do VE.13478 Avancos desenvolvidos em
meio século de estudos no manuseio de
pacientes com MCH tém reduzido o
risco de MSC e permitido controlar a
insuficiéncia cardiaca, aumentando a
longevidade com boa qualidade de

vida.l.7-8

Conclusao

Esse relato visa enfatizar o possivel
papel da MCH no diagndstico
diferencial de IAM sem
supradesnivelamento do segmento ST,
como se observou no presente estudo de
caso. Anamnese e exame fisico
detalhados na admissao sao
fundamentais para o  diagndstico
precoce, permitindo a adocdo de

medidas de controle e resultando em

9
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progndstico favoravel. Relatos de caso
podem aumentar o indice de suspeita

sobre condigdes clinicas menos comuns.
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