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Acentuada Hipertrofia Miocardica Concéntrica, com Boa Evolucao

Pé6s-operatoria, em Crianca com 4 Anos de Idade
Marked Concentric Myocardial Hypertrophy with Good Postoperative Evolution in a 4 Years Old Child

Edmar Atik,’™ Gabriela Nunes Leal,” Marcelo B. Jatene'
Hospital Sirio Libanés de Sao Paulo,’ Sao Paulo, SP — Brasil

Introducao

A miocardiopatia hipertréfica (MCH), caracterizada por
hipertrofia do ventriculo esquerdo, ndo encontra explicagao
etiologica sob condigdes das causas usuais que originam
sobrecarga cardiaca decorrente da hipertensao arterial
sistémica, cardiopatias congénitas obstrutivas e de outras
patologias.’* Decorre de patologia genética cardiovascular
ocasionando doenga complexa, desde a diversidade génica
(para a qual ja foram identificadas mais de 1400 mutagOes, em
11 genes diferentes), a expressao fenotipica, as caracterfsticas
histolégicas e a sintomatologia manifestada. Os genes para
beta miosinas (MYH?7) ocorrem em 35% dos casos e miosina
ligada a proteina C (MYBPC3) em 49%, correspondendo a trés
quartos das mutagdes patogénicas.* Maior risco evolutivo é
observado no primeiro grupo de alteragoes, principalmente a
morte stibita. O desarranjo de miofibrilas com ndicleos bizarros
e aumento do tecido conjuntivo extracelular caracterizam os
achados histolégicos.*

O diagnostico genético é alcangado em 80% desses casos
em criangas, importante para a estratificagdo de risco, do
planejamento terapéutico e o aconselhamento genético.’

Os sintomas da cardiomiopatia hipertréfica podem
incluir a respiracao encurtada, especialmente durante a
pratica de exercicios, dores no peito, desmaios, fadiga,
sensagao de batimento cardfaco acelerado ou palpitagdes,
sopro cardiaco decorrente de obstrugdes ao fluxo e da
insuficiéncia mitral correlata.>*

A morte stbita cardfaca é a consequéncia mais
imprevisivel e temida da MCH, e ocorre predominantemente
em jovens, em individuos assintomédticos ou mesmo
com sintomatologia frustra.*” A prevengao de riscos
stbitos deve ser orientada a intervengao cirlrgica, apds
tratamento clinico ineficaz e apés a devida avaliagao
por ecocardiograma com esforgo fisico.? E reconhecida
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também a eficdcia exclusiva do cardioversor desfibrilador
implantavel (CDI) na prevencao da morte sibita.” Na
abordagem aos pacientes com MCH e respectivas familias,
torna-se assim fundamental a correta avaliacao do risco
de morte stbita e do potencial beneficio da implantacao
desse dispositivo em prevencao primaria.”

A insuficiéncia cardiaca diastélica ocorre em 36% dos
pacientes, que se beneficiam com o uso de betabloqueadores
adrenérgicos. Essa medicacdo, dada em alta dose
(>4,5 mg/Kg/dia) torna-se primordial no aumento da
sobrevida desses pacientes, que passa de 54% para 93% apos
5 anos de evolugao e propicia melhora da fungao diastdlica,
reducdo da obstrucdo da via de saida ventricular, aumento
da cavidade ventricular e aumento do débito cardiaco.®'

Betabloqueadores sao assim as principais drogas
no tratamento farmacoldgico da cardiomiopatia hipertréfica.
Aliviam os sintomas em 2/3 dos pacientes e reduzem a
obstrucao da via de saida do ventriculo esquerdo durante
o esforgo fisico, sendo, portanto, a droga de escolha
nesses pacientes. Demonstra-se também a efetividade da
disopiramida, inotrépico negativo por bloqueio dos canais de
sodio, no alivio da obstrucao do trato de saida do ventriculo
esquerdo, embora pareca que diminua seu efeito com
o tempo."

Importa recordar as recomendagdes da American College
of Cardiology Foundation e American Heart Association nesta
patologia desde 2011 em relacao ao diagnéstico, tratamento
e aspectos preventivos, principalmente da morte sibita.>”
Sdo representados por pelo menos um desses elementos:
espessura maxima da parede do ventriculo esquerdo
= 30 mm, sincope inexplicada, taquicardia ventricular nao
sustentada, histéria familiar de morte stbita e resposta anormal
da pressao arterial durante o exercicio. Outros fatores de
risco classicos combinados também sao considerados como o
gradiente de pressao na via de saida do ventriculo esquerdo,
o didmetro do atrio esquerdo e a idade.>”

Dentre os pacientes com MCH, destaca-se que um tergo
deles manifestam obstru¢do da via de saida de ventriculo
esquerdo, em um tergo essa obstrugdo se manifesta ao
exercicio e no outro tergo evoluem sem qualquer obstrucao.™

Gravidade maior ocorre em exteriorizagao precoce no
primeiro ano de vida e o risco a partir daf se assemelha ao do
adulto, em cerca de 1% de maleficios ao ano.”

O objetivo deste trabalho consiste em demonstrar o
tratamento cirtrgico de miectomia septal como procedimento
de realce na melhora dos sintomas e na prevengao de morte
sbita, na comparagdo com o mesmo procedimento na
literatura médica.
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Descricao do caso

Dados clinicos

Crianga do sexo feminino com 4 anos de idade, higida
até desenvolver sincope ap6s ter subido rapidamente dois
lances de escada ha um més, quadro que se repetiu no
dia seguinte. Retrospectivamente, certo cansaco discreto
era notado pela mae comparando-a com sua irma normal,
mesmo gémea univitelina. Sopro cardiaco discreto havia
sido auscultado hd dois anos em vigéncia de infecgao viral.
Na ocasidao, o ecocardiograma havia salientado discreta
alteragao hipertréfica no septo ventricular. Ecocardiograma
atual revelou a hipertrofia miocdrdica concéntrica com
predominio septal e obstrugdo acentuada da via de saida
do ventriculo esquerdo e com insuficiéncia valvar mitral.
Medicagdo betabloqueadora foi iniciada a seguir, com
propranolol- 40 mg/dia.

Exame fisico: bom estado geral, eupneica, acianética,
pulsos normais nos quatro membros. Peso: 19 Kg, Alt.:
100 cm, PA: 80/50 mm Hg, FC: 90 bpm, saturagdo de
oxigénio=98%. Aorta ndo palpada na farcula.

Precérdio: ictus cordis nao palpado, sem impulsoes
sistélicas na borda esternal esquerda. Bulhas cardiacas
normofonéticas, sopro sistélico rude de moderada
intensidade ++/4, de ejecdo, mais audivel na borda
esternal esquerda e na drea mitral. Figado ndo palpado e
pulmoes limpos.

Exames Complementares

Eletrocardiograma: ritmo sinusal, PR: 0,12, QRS: 0,93,
QTc: 0,43, sinais de sobrecarga ventricular esquerda com

ondas S profundas em V1-V3 e indice de Sokolof de 38 mm.
Morfologia rS em V1 e gR em V6. Nao havia alteragbes da
repolarizagao ventricular. AP= +60°, AQRS= +45°, AT= +35°.
Demonstragdo no plano horizontal (Figura 1).

Radiografia de térax: drea cardiaca com limite normal
(indice cardiotoracico=0,50) com morfologia arredondada
e globosa, arco aértico normal e trama vascular pulmonar
normal, em duas imagens em periodo pés-operatério imediato
(Figura 1).

Ecocardiograma: As cavidades cardiacas eram normais,
sendo VE=27, AE=29, VD=18, Ao=15, FEVE=88%, septo
ventricular=13, parede posterior de VE= 9 mm. Obstrucao
hipertréfica do septo ventricular basal com gradiente maximo
de 87 mm Hg (Figuras 2-7).

Diagnéstico clinico: miocardiopatia hipertréfica concéntrica
com predominio do septo ventricular com obstrucao acentuada
da via de saida de ventriculo esquerdo e insuficiéncia mitral
acentuada. Episédios recentes de sincope ao esforgo fisico.

Caracteristicas clinicas

a. Raciocinio Clinico: nesta crianga sem sintomas prévios
e com sincope recente ao esforco fisico, os elementos
clinicos orientaram para o diagnéstico presumivel de
miocardiopatia hipertréfica com obstrugdo da via de
safda de ventriculo esquerdo, denotado pelo sopro
sistélico rude e intenso ao longo da borda esternal
esquerda. Acresce a forma globosa do coragdo na
radiografia de térax. Essa impressao foi consolidada
pelo ecocardiograma, em uma demonstragao
nitida da hipertrofia miocardica concéntrica com
predominio do septo ventricular, que obstrufa a via
de saida do ventriculo esquerdo.

Figura 1 - Radiografias de térax em periodo pdés-operatdrio imediato salientam a forma globosa do coragdo, decorrente da hipertrofia miocérdica e o ECG
no plano horizontal mostra sinais da sobrecarga ventricular esquerda com repolarizagdo ventricular normal.
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Pré-operatério

Figura 2 - Corte paraesternal eixo longo, evidenciando obstrugdo ao fluxo em via de saida de ventriculo esquerdo e insuficiéncia mitral. SIV: septo
interventricular; PP: parede posterior; VE: ventriculo esquerdo; AO: aorta; AE: atrio esquerdo; VD: ventriculo direito; IM: insuficiéncia mitral.

Pré-operatério

Figura 3 - Corte apical cinco camaras, evidenciando obstrugdo ao fluxo em via de saida de ventriculo esquerdo e insuficiéncia mitral. SIV: septo interventricular;
VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; AO: aorta; AE: atrio esquerdo; VSVE: via de saida de ventriculo esquerdo; IM: insuficiéncia mitral.

i . PG 94 mmHg
Pré-operatorio 2D ¥ - - 1.8MHz
A . WF 225Hz

Figura 4 - Corte apical cinco cdmaras, evidenciando obstrugdo ao fluxo em via de saida de ventriculo ao color Doppler. Gradiente maximo obtido em via
de saida ventricular = 94 mmHg. AO: aorta; AE: étrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo.
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Pré-CEC o 138 10

Figura 5 - Ecocardiograma intraoperatorio pré circulagdo extracorporea. VE: ventriculo esquerdo; SIV: septo interventricular; AO: aorta; VSVE: via de saida

de ventriculo esquerdo; IM: insuficiéncia mitral; AE: atrio esquerdo.

Figura 6 - Ecocardiograma transesofagico intraoperatério pré e pés saida de circulagdo extracorpérea (CEC). VE: ventriculo esquerdo; SIV: septo
interventricular; AO: aorta; VSVE: via de saida de ventriculo esquerdo; IM: insuficiéncia mitral.

b. Diagnostico diferencial: em paciente com sincope,
diagnéstico de possivel arritmia cardiaca decorrente de
alguma canulopatia, deve também ser lembrada, assim
como a possibilidade de compressdo corondria por
anomalia de origem e trajeto coronario anémalo. Tais
possibilidades, no entanto, foram afastadas em face da
presenca do sopro sistdlico que denunciou a obstrugao
ao fluxo sanguineo.

Conduta: Dada a repercussdao da MCH com obstrugao,
insuficiéncia mitral e sincope prévia, a orientacao imediata foi o

alivio cirdrgico dos defeitos. Por esternotomia mediana o timo
foi preservado, circulacio extracorpérea estabelecida pela aorta
e duas veias cavas, em temperatura de 30°C. O é&trio direito
foi aberto assim como o septo atrial para descompressao das
cavidades esquerdas. Pela aortomia, a valva adrtica era normal
e se visualizou a presenga de acentuada hipertrofia septal na
via de saida do ventriculo esquerdo. Através a miectomia dessa
regido houve alivio acentuado da obstrugao. Tempo de CEC
de 65 minutos e de andxia de 42 minutos. Na saida de CEC,
observadas extrassistoles supraventriculares frequentes.

Ecocardiograma transoperatério revelou a MCH concéntrica
acentuada com predominio septal. O segmento basal do septo

Arq Bras Cardiol. 2023; 120(5):e20220869
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Pos-operatorio

PG 12 mmHg
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Figura 7 - Corte apical cinco cdmaras, demonstrando redugdo do gradiente em via de saida de ventriculo esquerdo ao color Doppler (12 mmHg) apés

miectomia. VE: ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo; AO: aorta.

era de 15 mm de espessura com gradiente maximo na via de
saida do ventriculo esquerdo de 87 mm Hg. Havia movimento
sistdlico anterior da valva mitral e insuficiéncia mitral acentuada.
Ap0s a miectomia septal da regido basal, o gradiente maximo
se tornou de 4 mm Hg e a insuficiéncia mitral discreta com dois
jatos pequenos. Houve preservagao da funcdo ventricular com a
continuidade da alteragao do relaxamento ventricular esquerdo.

Na evolucao imediata houve desaparecimento do sopro
sist6lico da borda esternal esquerda. A frequéncia cardiaca
mais baixa no pés-operatério imediato de cerca de 60 bpm
aumentou para 80 bpm em ritmo sinusal em uso de Noradrenalina
e vasodilatador sistémico, Milrinona em doses baixas, por trés
dias. Permaneceu com drenagem exagerada pelos drenos pleural
e do mediastino por 4 dias. A radiografia de térax mostrou o
mesmo aspecto do pré-operatério com a forma globosa e o
eletrocardiograma também permaneceu inalterado, excegao
ao ritmo juncional intercalado com o sinusal. Na restituigao
da medicagdo com Propranolol, teve alta em boas condicoes
clinicas, na esperanga do controle do quadro sincopal, mas com
a continuidade do cuidado evolutivo da hipertrofia miocardica.

Discussao

A cardiomiopatia hipertréfica é a segunda forma mais comum
de doenga do misculo cardiaco que afeta criangas e adolescentes
e é a principal causa de morte stbita em jovens atletas.'*'> A
maioriana infancia é causada por mutagoes nos genes da proteina
do sacomero cardiaco.”” O diagnéstico de MCH em bebés
geralmente é feito durante a avaliacdo de um sopro cardiaco
ou em insuficiéncia cardiaca congestiva. As criangas geralmente
sao encaminhadas para avaliagdo de sintomas, anormalidades
eletrocardiogréficas ou pelo encontro de sopro cardiaco, ou ainda
para triagem familiar ap6s diagndstico de MCH em um parente.
Como a maioria dos casos de MCH sao familiares, a avaliagdo
de parentes de primeiro grau e outros membros da familia em
risco de herdar a doenca deve ser um componente de rotina
do manejo clinico." A estratificagdo de risco na populagao
pediatrica permanece um desafio.
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Recentemente, os avangos no diagnéstico e nas opgoes de
tratamento foram fundamentais para diminuir a frequéncia de
eventos clinicos adversos. Entretanto, a eliminagdo completa
da morte cardiaca stbita ainda permanece o maior ganho e
indescritivel. Pacientes pediatricos sintomaticos tem alto indice
de mortalidade (6%/ano) e a evolugao apds a miectomia tem
sido boa,”'® como também demonstrado no presente caso. Mas,
se deve lembrar que o tratamento médico tem sido a conduta
inicial para pacientes sintomaticos, mesmo com obstrucao do
trato de saida do ventriculo esquerdo.®®

Em pacientes sintométicos sem sinais de obstrucao importante
da via de saida ventricular se recomenda firmemente a execucao
de ecocardiograma sob estresse fisico, assim como a manutencao
em posigao ortostatica apds o exercicio como um fator importante
na inducdo da obstrucdo anteriormente nao detectada.®

A miectomia septal para pacientes sintométicos devido
a obstrucao detectada da via de saida ventricular continua
sendo um tratamento excelente, caso ndo haja a devida
melhora clinica.”

De 1975 a 2003 na Mayo Clinic, Rochester-Minnesota, USA,
56 pacientes foram submetidos a miectomia, de 2 meses a
20 anos de idade, em média de 11+5,6 anos. O gradiente de
pressao ventricular diminuiu de 103+34 para 16+12 mmHg
e em evolugdo pos-operatéria média de 8,6+6,2 anos, e a
sobrevida foi de 97 e 93% em 5 e 10 anos respectivamente,
estando 96% em CF-I-ll. Reoperagao ocorreu em 8 pacientes
sendo em 2 por nova miectomia septal.™

Experiéncias recentes na MCH sao limitadas e saliento
também a boa evolucao de pacientes operados com obstrucao
da via de saida dos dois ventriculos. Em estudo da Zhejiang
University-Hangzhou-China, desde 2009 a 2018 em 117
criangas consecutivas submetidas a miectomia, de 6 mesesa 17
anos, observou-se sobrevida de 100% em 1 ano e 96,5% em
3 anos, excluindo-se trés mortes stibitas pés-operatdrias. Neste
estudo, havia 22 pacientes (18.8%) com obstrugao a direita e
61 (52,1%) a esquerda e pontes miocdrdicas em 25 (21,4%)
pacientes. Houve no pés-operatério evolutivo diminuigdo do
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gradiente de pressao obstrutivo assim como da insuficiéncia
mitral e da espessura do septo ventricular.' Outro estudo
em 11 pacientes, operados de 1993 a 2013, na Mayo Clinic-
USA, com média de idade de 13 anos (2 meses a 28 anos),
todos sintomaticos com gradientes de pressao de 60+18 e
78+24 mmHg a direita e a esquerda, obtiveram boa resolugao
das obstrugoes e sem riscos evolutivos em tempo médio de 4,6
anos, maximo de 16,3 anos.'®

Outra técnica também aplicada é a de Konno modificada,
especialmente quando ha obstrugdo biventricular e em criangas
abaixo de 5 anos. Servigo francés do Hopital Universitaire Necker
em Paris mostrou bons resultados em 79 pacientes, operados
entre 1991 e 2016, com sobrevida de 82% em 20 anos."”

Como conclusdo, o tratamento cirtrgico de lesdes
obstrutivas causadas pela miocardiopatia hipertréfica, se
torna favoravel em pacientes selecionados, em vista da real
necessidade da intervencao.

Esse procedimento sem divida diminui a incidéncia de
morte stbita, de insuficiéncia cardiaca e da progressao da
miocardiopatia hipertréfica. Controle médico constante e
rigoroso se impde assim como instituicao de habitos de atividade
fisica restrita e ainda sem a necessidade de profilaxia antibiética.
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