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Resumo

Objetivo: A estimulacdo seqliencial atrioventricular (modo
DDD) tem sido aceitacomo umater apéuticaeficaz parareduzir
o gradiente na via de saida do ventriculo esquerdo (GVSVE)
em pacientes com miocardiopatia hipertrdéfica obstrutiva
(MHO).

O objetivo deste trabalho é avaliar o efeito do mar capasso
DDD parareducao do GVSVE em pacientescom MHO dema
resposta ao tratamento farmacol4gico e com obstrucdo na via
de saida ventricular esquerda com gradiente crescente ou
superior a 50 mmHg.

Método: Um marcapasso de dupla camara, composto de
gerador de pulsos DDD e dos eetrodos atrial e ventricular, foi
implantado mediante técnica transvenosa em 42 pacientes no
periododefevereirode 1995 amar code2001. Foi observadauma
reducéo na sintomatologia e uma melhora na classe funcional
na maioria dos pacientes.

Resultados: Quanto a classe funcional, na Ultima avaliacao,
31 pacientes estavam em classe funcional |, e 10 pacientes na
classe funcional 11, contrastando com o pré-operatério, quando
30 pacientes estavam na classe funcional 111 ou IV, e apenas 12
estavam na classe |l (p<0,001). A medicacdo foi ajustada, sendo
reduzida ou suspensaem 15 pacientes, subgtituidaem 3 pacientes
e aumentada (quanto ao nUmero de f&rmacos ou sua dose) em
14 pacientes. O GVSVE reduziu significativamente de
96,50+30,55 mmHg para 41,80+22,84 mmHg apos ajuste do
aparelho (p<0,001).

Conclusdo: Apésoimplantedo mar capasso DDD existeuma
melhora clinica e ecocar diogr &fica em pacientes com MHO de
mé resposta ao tratamento clinico. Os resultados obtidos
permitem a continuidade do uso da terapéutica em casos
selecionados.

Descritores: Miocardiopatia hipertréfica obstrutiva.
Mar capasso. Cirurgia.
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Abdtract

Objective: Dual chamber pacing has been recognized as an
complementary therapy to reduce left ventricular outflow tract
gradient (LVTOG) in patients with hypertrophic obstructive
cardiomyopathy (HOCM). Although controver sies<till remains,
most reports show the effectiveness of this novel method to
reduce LVOTG, improved clinical status and increase survival
in patients with HOCM refractary to clinical treatment. The
aim of this study is to present the results of DDD pacemaker
therapy in a group of patients with HOCM unresponsive to
pharmacological management.

Method: Forty-two patientswith HOCM r efractory tomedical
treatment and with an increasing or higher than 50 mmHg
LVOTG were implanted a transvenous DDD pacemaker. The
optimal atrioventricular interval was defined asthat producing
the lowest left ventricular outflow tract gradient without
compromiseof aorticor |eft atrial pressures. After implantation,
the pacemaker was programmed with a pulse rate capable of
controlling the atria and the ventricle with a reduced
atrioventricular interval (equal or lower than 120 ms).
Pacemaker programming was performed during ECHO
evaluation to obtain the lowest LVOTG.

Results: The majority of patients showed hemodynamic
improvement during permanent pacing. Initial pacemaker
programming resulted in a reduction of the LVOTG from the
mean contr ol valueof 96.50+30.55 mmHgto041.80+22.84 mmHg
(p<0,001), and in the last follow-up LVTOG decreased even
further to 30.00+23.03.

Conclusion: Dual-chamber pacing improve subjective
measures of functional status in patients with symptomatic
HOCM in this study, offering reduction in LVOTG and
improvements in objective measures of patient symptoms and
functional status.

Descriptors. Hypertrophic obstructive cardiomyopathy.
Pacemaker, treatment.
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INTRODUCAO

As caracteristicas especificas da miocardiopatia
hipertréficaobstrutivaforam descritas hAmais de 100 anos
9 mas 0 seu estudo sistematico iniciou no final dos anos
5069, Aquelaépocaseidentificou aprincipal caracteristica
da doenca: gradiente de pressdo dindmica subadrtica,
dividindo o ventriculo esquerdo em uma regido apical de
presséo elevada e em uma outra &rea subadrtica de menor
pressdo. A patologia ainda se caracteriza por uma rigidez
anormal das paredes do ventriculo esquerdo na diastole,
criando dificul dades parao enchimento diastéli co, causando
elevacdo da pressdo telediastélica do ventricul o esgquerdo,
resultando em congestdo pulmonar e em dispnéia, sintomas
comuns da doenca.

Embora muitos pacientes respondam a terapéutica
farmacoldgica, a doenca pode progredir com a dilatagdo
ventricular progressiva e com a insuficiéncia cardiaca
congestiva ou conduzir a morte subita

A prevaléncia damiocardiopatiahipertréficaéde 1 por
500 ® na populacdo em geral. No estudo de Framingham,
dentre os pacientes estudados com ecocardiografia, a
anormalidade estava presente em 0,3% da populacdo com
idade médiade 47 anos, eaumentavapara 1,7% napopul acéo
com idade média de 74 anos, ® isto porque, sendo
dependente da idade, pode desenvolver-se com o passar
dos anos.

A doenca é geneticamente transmitida em mais de 50%
dos pacientes tendo padrdo autossdmico dominante de
genes com expressao e penetranciavariaveis. Também pode
ser possivel gue genes ndo-sarcoméricos causem a
miocardiopatiahipertrofica.

Umadas caracteristicasmais notévei s dadoencaéasua
heterogeneidade fenotipica, "® que pode ser causada em
pelo menosdoisloci eissofoi visto apartir daexisténciade
um gene localizado no brago largo do cromossoma 14, na
bandamai s préximado centrdmero efoi denominado FHC-
1. Descobriu-se posteriormente que este gen codifica a
cadeia pesada de miosina. 4

A maioria dos casos tem uma heranca autossdmica
dominante, Y e nesses casos, apenetranciaérelacionadaa
idade, incompletaevariavel. A penetrnciaincompletaea
dificuldade de definicdo dos sinai s e exames tém dificultado
a compreensdo dessa patologia.

A cardiomiopatiahipertroficafamiliar é provavelmentea
doencacardiovascular que com maisfreqiiénciasetransmite
por anomalias genéticas. ‘2

A miocardiopatia hipertréfica obstrutiva (MHO) esta
caracterizadapor umafuncdo sistolicaglobal hiperdindmica
13 Embora os parametros clinicos da ejecdo ventricular
esguerda, como a fragcdo de gjecdo estejam elevados, a
contratilidade ventricular néio é necessariamente elevada
nessa doenca. Como as paredes sdo espessadas e 0 volume
da cavidade é diminuido, o aparente acréscimo na funcéo
sistélicapode ser apenas um reflexo de condi¢des alteradas

do enchimento ventricular.

A obstrucdo dindmica da via de saida do ventriculo
esguerdo, observada na MHO é diferente da obstrucéo da
doencavalvar adrticaem trés aspectos: 1) aquedade pressdo
ocorre dentro do ventriculo esquerdo e ndo através da
vavula; 2) aobstrugdo é dindmica, o gradiente de presséo
pode ser varidvel, ao contrario do grau de obstrucdo
relativamente fixo na doenca valvar adrtica e 3) manobras
gue reduzem a pré-carga aumentam a obstrucdo muscular
subadrtica, reduzindo o volume da cavidade e o tamanho da
viade saida.

NaMHO existe um gradiente dindmico de pressdo, que
parece estar relacionado a um estreitamento adicional da
via de saida estenosada pela hipertrofia septal e dindmica
alterada da valva mitral (movimento sistolico anterior). A
maior parte dos investigadores acredita que haja fatores
mecénicos obstrutivos a ejecdo do ventriculo esguerdo e
gue sejam o resultado da assinergia da valva mitral, onde
faz contato com o septo interventricular na mesosistole,
talvez pelo efeito Venturi ou pel o aumento davelocidade de
expulsdo produzidos pela orientacdo e geometria anormal
naquela area.

Os paci entes com miocardiopatia hi pertréficamostram,
ainda, algum grau de disfunc&o diastolicaindependente dos
sintomasedo GV SVE. A disfunco diastolicaproduz maior
pressdo de enchimento e pode ser o resultado dadesarmonia
entre o relaxamento e adistensi bilidade ventricular esquerda.
O enchimento diastdlico inicial estd prolongado quando se
inicia o relaxamento e isso pode ser associado a cinética
anormal do célcio, a isquemia subendocérdica ou a
condi¢des anormais de carga telediastolica. O enchimento
telediastolico € alterado quando se perturba a
distensibilidade do ventriculo esquerdo, aumentando a
pressdo deenchimento. A miocardiopatia hipertréficacausa
distensibilidade anormal devido & fibrose e/ou a
desorganizacdo celular.

A isguemia miocardica é freqliente e multifatorial, ¥
ocorrendo mesmo em casos onde ndo se demonstrou a
coronariopatia arteriosclerética obstrutiva. A angina pode
ser atipica, de duracdo prolongadaao repouso, sem relacéo
com o exercicio e ndo aiviando com nitratos. A isquemia
regional pode ocorrer e éresponsavel pelaprecordialgiaem
muitos pacientes. As causas da isquemia sdo: 1) aumento
dademandade oxigénio do miocardio, conformeevidenciada
em estudo com marcapasso atrial, quando aprecordialgiaé
precipitada. 1sso pode estar associado a uma reduzida
resposta vasodilatadora, ao aumento da pressao de
enchimento e anormalidades no metabolismo do lactato, o
que pode levar ao desenvolvimento de metabolismo
anerobico; 2) defeitos de perfusdo miocérdicainduzidos pelo
exercicio, deacordo com aguisi¢do deimagem radioisotdpica
cardiaca e 3) melhora da funcdo regional do ventriculo
esguerdo com o repouso. Esses achados sdo compativels
com a isquemia regional prévia e com cicatrizagdo do
ventriculo esquerdo, extensas areas defibrose ede cicatrizes
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transmurais. A isguemiamiocérdicaprovocadapel o esforco
pode ocorrer se a demanda miocérdica por oxigénio for
excessiva e se ultrapassar a capacidade de suprimento
miocardio pelascorondriasnormais. A demandasupranormal
deoxigénio pareceresultar, pelo menosem parte, do aumento
da massa muscular e de altas pressdes na via de saida
obstrutiva do ventriculo esguerdo.

Os mecanismos que levam ao desenvolvimento do
desequilibrio entre a oferta e a demandaincluem, ainda, a
densidade inadequada de capilares no muscul o hipertréfico
e a presenca de estreitamento intramural das coronarias
intramiocérdicas.

Desde queinicia o desenvolvimento daisquemia, pode
ocorrer um aumento najaanormal mente el evada pressdo de
enchimento do ventriculo esquerdo, predispondo a maior
isquemia. A extracdo de oxigénio diminuidapode, também,
contribuir ou exacerbar aisquemia.

Sintomas

O quadro clinico variadesde aausénciade sintomas até
0 aparecimento de sintomas incapacitantes. A maioria dos
pacientes é assintomética ou levemente sintomética. A
primeira manifestacdo pode ser a morte subita. A
hiperpertrofia ventricular esquerda, o gradiente de pressao
do ventriculo esguerdo, adisfuncdo diastélicaeaisguemia
miocardicaem seus diversos graus séo os determinantes da
variavel sintomatologiareferidapor diferentes pacientes.

O sintomamaisfreqiente éadispnéia, que se apresenta
em até 90% dos paci entes sintométicos e é, em grande parte,
conseqiiéncia da elevada pressdo diastdlica do ventriculo
esquerdo, resultado daalteragdo do enchimento ventricular
peladisfuncao diastolica. 9 Sao freqlientes aangina (75%
dos pacientes), 0 cansaco, apré-sincope e asincope. Estéo
também presentes. a palpitacdo, a dispnéia paroxistica
noturna, a insuficiéncia cardiaca congestiva e as tonturas.
O exercicio exacerbaos sintomas. 9

A anginase deve em parte ao desequilibrio entre 0 aporte
eademandade oxigénio como conseqiiénciade umamassa
miocardica muito aumentada. O infarto transmural pode
ocorrer na auséncia de estreitamento de coronérias
extramurais. 49

A sincope pode ocorrer por consumo excessivo de
oxigénio cardiaco ou por arritmia. E mais fregiiente em
pacientes jovens com um ventriculo esquerdo de cavidade
pequena e que mostram taquicardia ventricular. As crises
de pré-sincope ocorrem em bipedestagdo e aiviam com o
repouso. Os pacientesjovens com pré-sincope e com sincope
s80 0s mais sujeitos a morte stbita. @®

Oimplante demarcapasso deduplacamaraé, atualmente,
um procedimento universalmente aceito para o tratamento
da miocardiopatia hipertréfica septal obstrutiva refratéria
ao tratamento com drogas e uma alternativa as terapéuticas
cirdrgicas como miomectomiaseptal ou substituicdo davava
mitral.

O implante do marcapasso para o tratamento da
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miocardiopatia hipertréficafoi especulado nosanos 70. Os
primeiros conceitosforam propostosnaAlemanha.®® Mas,
nadécadade 90, surgiu um maior nimero de estudoscom
evidéncias dos beneficios do marcapasso bicameral . A
idéia gue embasa o procedimento € de que a ativagao
precoce daporcéo apical do septo interventricular alteraria
0 seu padrdo de despolarizagdo, diminuindo, ou mesmo
abolindo o contato do septo interventricular com o folheto
anterior da valva mitral. Para uma melhor obten¢éo do
beneficio, é importante, ou mesmo crucial, a manutencao
adequadado interval o atrioventricular. A perfeitaadequacdo
dointervalo A-V depende dedoisfatores: 1) ointervalo A-
V deve ser menor do que o do paciente quando em ritmo
sinusal; 2) o enchimento ventricular deve ser otimizado e,
isso deve ser atingido com a adequada programagéo do
intervalo A-V que suprime o ritmo préprio do paciente sem
alterar ou mesmo melhorando o enchimento ventricular. Com
a necessidade de se manter 0 marcapasso funcionando
sempre parece | 6gico supor que o beneficio maior seriapara
0s pacientes que apresentem intervalos A-V longos,
portanto, o uso de drogas com cronotropismo negativo deve
ser mantido de modo a ndo comprometer o enchimento
diastélico. @

Foi demonstrado que o marcapasso DDD reduz a
obstrugdo do fluxo de saida no ventriculo esquerdo,
melhorando ossintomas. O ventriculo direito altera, deforma
aguda, o padréo de contragdo do ventriculo esquerdo que
pode aumentar as dimensdes daviade saidasistélicae, por
conseguinte, reduzir a velocidade sangliineas do trato de
saida do ventriculo esguerdo, diminuindo o movimento
sistdlico anterior, reduzindo a obstrucdo daviade saidado
ventriculo esguerdo e a regurgitagdo mitral associada. O
ritmo prolongado também alteraas propriedades el étricase
hemodinémicas do miocérdio.

Cercade 25% dos doentestém um gradiente elevado na
camara de saida do ventriculo esquerdo e, desse gradiente
dependem amassa, arigidez ventricular e, dealgumaforma,
a sintomatologia do paciente. E € no periodo pos-esforco
imediato (3° e 5° minuto de recuperac&o) que se encontram
aumentos mais significativos do gradiente. I1sso se da,
provavelmente, a diminuicdo do retorno venoso e, em
conseqiiéncia, haaumento daobstrucéo dacamarade saida
do ventriculo esquerdo.

Emboraaindan&o existaumarespostadefinitivaquanto
a0 mecanismo ou aos mecanismos responsaveis pela
melhora hemodin@mica, o que se sabe € que o estimulo
ventricular direito provocaum movimento paradoxal do septo
interventricular. Esse movimento aumenta a capacidade
volumétrica da via de saida do ventriculo esquerdo e, ao
mesmo tempo, reduz avel ocidade do sangue naguelelocal,
com menor movimento sistélico anterior davavamitral e,
dessamaneira, diminui aregurgitacéo mitral.

Efeito do marcapasso de dupla camara no gradiente da
via de saida do ventriculo esquerdo

O gradiente é causado pelo septo hipertrofiado que se
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projeta na via de saida do ventriculo esquerdo durante a
sistole e é acrescido do movimento sistolico anterior do
folheto anterior davalvamitral. O deslocamento de todo o
aparelho valvar mitral também pode contribuir para a
obstrucdo. O inicio da contragcdo originada do dpice do
ventriculo direito pode alterar a contracdo septal e, com
isso, interromper a sequiéncia fisiopatol 6gica dos eventos,
causando uma diminui¢do no gradiente. Embora a grande
maioria dos pacientes tenha reducdo significativa no
gradiente, em alguns casos, ndo ocorrem mudangas e, em
outros, pode até haver aumento desse gradiente. O aumento
do gradiente pode ser pelo enchimento inadequado do
ventriculo esquerdo e/ou pela contracdo atrial inefetiva. O
gradiente é dependente da contratilidade sistdlica e das
condicdes de enchimento do ventricul o esquerdo, podendo
ser muito varidvel nas diferentes condicBes dindmicas e
durante periodos diferentes.

Efeito do marcapasso de dupla cédmara na funcéo
sistélica do ventriculo esguerdo

O marcapasso deve ter um programa adequado para a
melhor sequiénciaétrio-ventricular, otimizando o enchimento
e a contragdo do ventriculo esgquerdo. A contrac8o atrial,
no fim dadiastole, permite amanutencdo de pressbes atriais
baixas durante afase inicial e médias da diéstole enquanto
aumenta a pré-carga imediatamente antes da contracéo
ventricular. Se o intervalo &trio-ventricular € encurtado
demais, haveraumapré-cargamenor noinicio dacontracdo
ventricular, e o volume de gecdo seramenor. O efeito émais
evidente quando o intervalo AV é menor que 60 ms, com
diminuicdo significativado rendimento cardiaco.

Efeito do marcapasso de dupla cédmara na funcéo
diastdlica do ventriculo esquerdo

O enchimento diastélico do ventriculo esquerdo é uma
sequiénciacomplexa, e édificil isolar osvérios componentes
em um coragdo intacto. O relaxamento ventricular esté
deteriorado na miocardiopatia hipertroficae contribui para
0 aumento das pressdes de enchimento. As razdes que
afetam negativamente o relaxamento muscular incluem: 1)
uma carga contrétil aumentada imposta ao ventriculo
esquerdo pelaobstrugdo daviade saidacom o relaxamento
anormal e um enchimento coronariano diminuido; 2)
desativacdo anormal dos sitios geradores de energia
causada por isquemia e sobrecarga de calcio e, 3)
desuniformidade no enchimento e desativacdo no tempo e

no espaco. @
METODO

Este estudo € do tipo longitudinal prospectivo,
compreendendo uma coorte de pacientes com MHO que
foram tratados mediante marcapasso DDD e acompanhados
com vistas a se obter redu¢éo na obstrugdo daVSVE.

Previamente ao implante, os pacientes receberam
esclarecimentos quanto ao tratamento proposto para a sua
doenca, as limitagdes inerentes a0 marcapasso, a

necessidade de acompanhamento periddico, os resultados
j& obtidos na literatura e as alternativas de tratamento
existentes. Apds a obtencdo do consentimento, o
procedimento foi efetuado.

O protocolo de estudo foi cadastrado na Unidade de
Pesquisa e contou com aprovagdo do Comité de Etica em
Pesquisa, do Ingtituto de Cardiologiado Rio Grandedo Sul.

A indicagdo paraoimplante do marcapasso consistiu na
intolerancia ou na refratariedade ao tratamento clinico, no
elevado gradiente sistélico instant&neo maximo na via de
saida do ventriculo esquerdo (GSVSVE) ou no seu
progressivo aumento com valores superiores a 50 mmHg
a0 ecocardiogramabidimensional com Doppler.

No ecocardiogramaimediatamente anterior ao implante
do marcapasso, 0 GV SVE foi de 96,50+30,55 mmHg.

No periodo entrefevereiro de 1995 e margo de 2001, 42
pacientes com MHO implantaram um marcapasso DDD,
buscando reduzir aobstrugdo naVSVE. Dos pacientes, 26
eram do sexo feminino (61,9%) e 16 masculinos (38,1%), e
suaidade variava entre 4 anos e 77 anos (média de 44,56
anos). (Figural).

M até 20 anos [121-40 £141-60 & acima de 60

Fig. 1- Idade

A sintomatol ogia predominante consistiaem angina (19
pacientes: 45,24%), dispnéia (13 pacientes: 30,9%); cansaco
(18 pacientes: 42,86%); palpitacdo (4 pacientes: 9,5%) ou
tonturas e/ou lipotimia (20 pacientes: 47,62%) (Figura2).
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Fig. 2 - Sntomatologia pré-operatéria
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Um dos pacientes eraassintométi co, mas erao paciente
de 4 anos, que por razbes Obvias, ndo verbalizava a
sintomatologia. A classe funcional pré-operatéria, de
acordo com a New York Heart Association, esta
representadanaFigura 3.

2%

48%
50%

Ongn mwv

Fig. 3 - Classe funcional no pré-operatorio

Os pacientes faziam uso de medicagdo do tipo beta-
blogueador (29 pacientes: 69%); antagonistasdo cdlcio (15
pacientes: 35,7%); disopiramida (5 pacientes: 11,9%) ou a
Sua associagdo (19 pacientes: 45,2%); 6 pacientes (14,2%)
ndo usavam medicacdo (Figura4).
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Fig. 4 - Drogas no pré-operatorio

CuidadosPré-Operatérios

Previamente ao tratamento proposto, foi colocado aos
paci entes o procedimento adequado paraadoenca, astécnicas
compreendidas, as limitagtes inerentes ao procedimento, a
necessidade de acompanhamento periddico, os resultados ja
obtidos naliteratura e as aternativas de tratamento existentes.
ApoGs a concordancia do paciente quanto ao implante do
marcapasso, 0 procedimentofoi realizado.
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Durante ainternagdo hospitalar e antes do implante do
marcapasso, 0s pacientes foram submetidos a estudo
ecocardiografico bidimensional com Doppler em cores,
visando confirmar a obstrugéo na VSVE devido a MHO.
Um periodo de jejum de 6 horas foi mantido e medicacdo
pré-anestésica ndo foi prescrita antes do procedimento.

Técnicadelmplantedo M ar capasso

Paraoimplante de marcapasso, foi utilizadamonitorizagéo
eletrocardiogréfica e oximetria de pulso com um acesso
venoso periférico. Nos pacientes adultos foi colocado um
cateter nasal paraaadministracdo de oxigénio com o fluxo
de 2 litros por minuto e durante a cirurgia a sedacéo foi
conduzidacom midazolan efentanila. Realizadaaassepsia
da pele com degermante e dlcool iodadado seguido da
colocagéo de campos esterelizados. O local daincisdo eda
loja foi infiltrado com solugdo delidocainaa 1%. A técnica
de insergdo transvenosa foi a escolhida e o sulco
deltopeitora direito de preferéncia foi dissecado e a veia
cefélicareparada. Quando aveiafoi consideradainadequada
para a introducdo de um ou os dois eletrodos a puncéo da
vela subcléviafoi a opgéo seguinte.Os eletrodos atriais e
ventriculares foram avangados até o coracgéo e fixados sob
controle fluoroscopico. O eletrodo ventricular foi
posicionado o mais distal possivel da valva triclspide e
préximo ao dpice ventricular. O eletrodo atria foi fixado
passivamente no apéndice atria direito.

As medidas eletrofisiol6gicas foram realizadas
considerando-se como satisfatérias; onda P superior a 1,2
mV, limiar de estimulagdo atrial inferior a 1,0V; onda R
superior a4,0mV, limiar de estimulagéo ventricular inferior a
0,8V eafixagéo adequadados eletrodosfoi asseguradapor
manobrasrespiratorias. Oseletrodos foram fixadosjunto ao
acesso venoso e conectados ao gerador de pulso DDD ou
DDD-R. O gerador foi introduzido na bolsa subcutanea da
regido peitoral e aincisdo suturada.

Cuidadosno Pés-Operatériol mediato

ApOGs o implante do marcapasso, o aparelho foi
programado no modo DDD. A programacao objetivou uma
freqliéncia de pulso capaz de realizar captura consistente
do atrio e de um intervalo arioventricular reduzido para
obter o menor GV SV E, conforme aecocardiografiaDoppler.
O programado gerador ocorreu na dependéncia do modelo
do gerador de pulsos DDD utilizado com ou sem resposta
defreqliiéncia.

Para os pacientes que implantaram o gerador DDD
convencional 0 marcapasso foi reprogramado ainda na
internacdo hospitalar, até 2 dias apés o implante, durante a
avaliagdo ecocardiogréfica bidimensional com Doppler.
Buscou-se obter a menor obstrugdo na VSVE mediante
apropriado ajuste do marcapasso: operacdo em modo DDD,
em fregiiencia que resultasse em comando el étrico atria e
ventricular (freqliéncia basal de 70 ppm a 85 ppm) e um
intervalo A-V reduzido (variavel entre50 msal120 ms). Para
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cadaintervalo A-V programado (150 ms, 100 ms, 75-70mse
50 ms). Foi aguardado o periodo de 5 minutos para a
avaliacdo da obstrugcdo na V SVE pelo ecocardiograma. O
intervalo A-V correspondente a menor obstrugao foi
programado no gerador.A atahospitalar ocorreu no segundo
diaapbsacirurgia, com amedicagdo cardiovascular mantida.

Seguimento dos Pacientes

A medicag8o cardiovascular foi mantida ap6s o gjuste
do marcapasso. Os pacientesforam orientados pararetornar
1, 3, 6 mesese 1 ano paranovas verificagdes clinicas e para
exames ecocardiograficos ou, se indicado, ajuste do
marcapasso. Avaliagdes foram programadas apGso primeiro
ano, ou de acordo com as necessidadesclinicas e do gerador.

Andliseestatistica

Osvaloresdo GV SVE foram apresentados como média+
desvio-padréo. Paraacomparagdo entrevaloresde GVSVE
pré e pos implantagdo de marcapasso foi utilizado o teste t
de Student para amostras dependentes. O nivel de
significanciaconsiderado foi de0,05. Foi utilizado 0 SPSSv.
8.0 (Statistical Packagefor Social Sciences) paraasandlises
estatisticas realizadas.

RESULTADOS

Mortalidade

Na cirurgia e no periodo pés-operatério imediato, ndo
foram registrados 6ébitos. Um paciente masculino de 46 anos
faleceu com quadro de morte stbita no décimo segundo
més ap6s o implante do marcapasso, perfazendo mortalidade
tardiade 2,38%.

O GV SVE deste paciente no pré-operatério erade 113
mmHg, depois baixou para80 mmHg no acompanhamento
imediato e erade, aproximadamente 46 mmHg no momento
do 6bito.

Morbidade

No pré-operatdrio imediato e no periodo pés-operatério
tardio, um paciente (2,38% dos casos) teve estimulagdo
diafragmética pela posicao do eletrodo atrial. Essa
complicagcdo ndo foi solucionada por nova programagéo e
foi indicada umareposicdo parao eletrodo atrial. Apdsa
novacirurgia, o paciente vem evoluindo adequadamente.

Evolugdo Clinica

A maioriados pacientesmostrou melhoraclinica, exceto
em 5 pacientes que ndo diminuiram o GVSVE. Na Ultima
avaliacdo, 29 pacientes estavam em classe funcional |, 7
pacientes na classe funcional Il e 1 paciente na classe
funciona |11 por evolucdo dainsuficiénciamitral. A redugéo
da sintomatologia também foi importante, sendo que 29
pacientes estdo assintométicos, e 10 pacientes referem
anginaleve e negam dispnéia e tonturas.

A medicagéo foi suspensa em 3 pacientes (7,14% dos

casos) devido a melhora dos sintomas e ao aumento da
capacidadefisicaaosexercicios. A medicacdo foi suspensa
naquel es casos onde o implante de marcapasso reduziu para
Zero ou para proximo de zero o GVSVE, e ndo houve
necessidade de continuagdo do uso de drogas para manter
0 GV SVE baixo. Em 38 pacientes (90,4%), foi necessério o
aumento ou a mudanca do esquema terapéutico, visando
reduzir afreqiiénciacardiacaparaassegurar o controleatrial
pelo marcapasso, para diminuir a angina ou para reduzir
aindamaiso GV SVE. Nesses casos, asdrogas usadasforam
beta-bloqueadores e verapamil em associacdo ou
isoladamente.

Em 4 pacientes (9,5% dos casos) pacientesfoi indicada
aablacdo doramo septal responsavel pelairrigacéo daregido
hipertrofiada.

O GVSVE erade 91,3+30,55 imediatamente antes da
programagao, tendo sido reduzido ao valor de 45,2+22,84
mmHg apds o primeiro ajuste do marcapasso. A redugdo do
GVSVE foi observada em 92,9% dos pacientes apds o
implante do marcapasso. Em 13 pacientes, o grau de
obstrucdo tornou-se igual ou inferior a 30 mmHg. Em 12
pacientes, o GV SV E manteve entre 3lmmHg e 50 mmHg e
em 17 pacientes, 0 GV SV E permaneceu superior a51 mmHg.
No acompanhamento, a reprogramagdo do marcapasso foi
executadaem 42 pacientes, e foram modificados par@metros,
como a frequiéncia cardiaca e o interval o atrio-ventricular
para diminuir o GVSVE. A média do GVSVE, na Ultima
avaliacdo foi de 34,7+23,03 mmHg representando uma
reducdo significativa quando comparada aos valores pré-
operatorios (teste t de Student para amostras dependentes;
p<0,001).

Quanto a reducdo do GVSVE, classificaram-se os
pacientes dos resultados: satisfatério (grupo I); aceitével
(grupo 1) einsatisfatorio (grupo 111). Observou-seaseguinte
distribuicdo: 22 pacientesno grupo |, 10 pacientes no grupo
Il e9 pacientesno grupo I11 (Figurab).
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Fig. 5 - Gradiente na via de saida do ventriculo esquerdo
(GVSVE) de acordo com 0 momento cirdrgico
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Em alguns casos, 0 GV SVE eramuito ato, e areducéo foi
draméticajanosprimerosmomentosapisoimplante(Figurab).

COMENTARIOS

A miocardiopatia hipertréfica obstrutiva tem
apresentacéo heterogénea e manifestacbes clinicas
decorrentes dessa apresentacédo, dai a dificuldade do
tratamento, caracterizado por interacdes fisiopatoldgicas
complexas entre amassaventricul ar esquerda, 0 movimento
sistdlico anterior da valva mitral, as presses, a disfuncéo
diastdlicaeaisquemiado miocérdio.

Até ha poucos anos, o tratamento indicado para os
pacientes com miocardiopatia hipertrofica, resistentes a
terapiamedicamentosaou que ndo atoleravam consistiana
cirurgia, quetinhaduas opgbesaapresentar: amiomectomia
septal ou asubstituicao davalva mitral, com um indice de
morbidade e de mortalidade inerente as técnicas. Mais
recentemente, foi introduzida a ablag&o do ramo septal da
artériadescendente anterior, pelainjecéo de d cool absoluto
com o objetivo de produzir uminfarto miocardico septal ato
com reducdo da massa ventricular obstrutiva. Os
inconvenientes da técnica sdo aindugdo de um infarto com
as complicdes inerentes precoces, e 0s bloqueios
trifasci culares que determinam aimpl antacdo de marcapasso
em uma porcentagem consideravel dos pacientes. Os
resultadosalongo prazo seguem sendo umaincégnita. Ainda
€ objeto de controvérsiaaformade se adquirir experiéncia
para a ablacdo dos ramos septais em pacientes referidos
para o procedimento, ja que o0 extravasamento do & cool
para outros ramos coronarianos pode ser extremamente
deletério, ou mesmo fatal acurto eamédio prazos.

Recentemente, tem havido maior interesse naaplicagcéo
da tecnologia do marcapasso para os pacientes que ndo
tém resposta adequada aos medicamentos e que ndo seréo
submetidos as terapéuticas cirdrgicas convencionais.

Os primeiros conceitos foram propostos na Alemanha
19 e em seguida na Franca. ?®, Em 1988, McDonald @¥
descreveu os beneficios sintométicos associados ao
marcapasso de dupla cAmara em 11 pacientes. Em 1992,
investigadores suicos® demonstraram redugdo parcial do
gradiente daviade saidacom o uso do marcapasso deforma
temporériaou permanente, bem como damelhorasubjetiva
dos sintomas. No trabalho de Fananapazir,® 84 pacientes
foram avaliados e vérios beneficios foram a cancados em
paci entes submetidos ao implante do marcapasso, tais como:
melhora dos sintomas com diminui¢8o da hipertrofia
ventricular e diminuigdo do GVSVE ap6s um periodo de
acompanhamento de 2 anos.

Estudos recentes?"? introduziram a el etroterapia para
a miocardiopatia refratéria através da colocagdo de um
marcapasso seqiencial DDD com intervalo &rio-ventricular
curto, quando o eletrodo atrial preserva a contracgdo atrial
gue é de extremaimportancia para a manutencao do débito
cardiaco nos pacientes com disfuncéo diastdlica e, pelo
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eletrodo ventricular que € o responsavel pela
desestruturacd@o da contratilidade septal, originando uma
diminuicdo significativa do gradiente na via de saida do
ventriculo esquerdo. Ent8o, naqueles pacientes em classe
[l elV daNYHA refratarios ao tratamento clinico, pbde-se
aventar apossi bilidade daimplantacgo do marcapasso, que,
dentre as opcBes disponiveis € o procedimento menos
invasivo e potencialmente menos deletério. Uma das
dificuldades encontradas é a sel ecdo dos pacientes queiréo
sebeneficiar com aeletroterapiajaque ndo existe correlagdo
entre os pardmetros clinicos dos pacientes e os diferentes
resultados. Outra limitagcdo da terapéutica é a presenca de
diferentes gradientes para 0 mesmo paciente em situagtes
diversas. Como amaior parte dos pacientestem um gradiente
importante em repouso e, esses foram os maiores
beneficiados, algumas conclusdes podem ser a cangadas,
mas deformaaguma, €0 corolério deste estudo. A perdade
consciéncia ou a sincope estdo associadas a maior
mortalidade ® e, no grupo dos pacientes tratados, houve
umadiminuicdo dos episddios, 0 que seriatendénciaparaa
diminui¢do da morte subita durante o periodo de
acompanhamento.

Existem razbes para as poucas correlacdes entre as
evolucdes aguda e crénica do marcapasso: 1) as pequenas
mudancas no rendimento cardiaco podem produzir alteractes
no gradiente daviade saidado ventricul o esquerdo, entéo,
Se 0 marcapasso aumenta o rendimento cardiaco, o gradiente
pode ndo se alterar ou até aumentar; 2) as mudangas
adaptativas hemodinamicas, em respostaao estimulo DDD
crénico, contribuem significativamente para o sucesso da
terapia

Alguns pacientes tém comportamento paradoxal apos o
implante do marcapasso, ou seja, pacientes que tém
importante reduc&o do gradiente no pds-operatorio imediato
podem voltar ater aumentos de gradiente amédio e longo
prazos e pacientes que ndo tiveram mudancgas significativas
de modo agudo podem ter diminuic&o do gradiente de modo
lento e progressivo

Em alguns pacientes, a dificuldade de comando é
agravada pela conducdo lenta intra-atrial, 0 que pode ser
mostrado pelas ondas P prol ongadas no ECG de superficie.
A programagéo dos intervalos A-V, que sd0 muito curtos
nesses pacientes, paraassegurar acapturaventricular, pode
levar & contragdo simultanea do ventriculo e do &trio
esquerdos. A contragdo do &trio esquerdo com avavamitral
fechada pode resultar em congestéo pulmonar, diminuir o
enchimento diastdlico do ventriculo esquerdo e, entdo, de
novo, piorar a obstrugdo da via de saida do ventriculo
esguerdo.A ablagdo por radiofreqiiéncia do ndé A-V pode
assegurar maior captura ventricular e permitir a seqiiéncia
dacontrag8o atrio-ventricular. Emborao procedimento torne
0 paciente dependente do marcapasso, pode se justificar
pela diminuicdo do gradiente com perspectiva de maior
beneficio e prescindir deumacirurgiacardiaca.

O seguimento a longo prazo tem mostrado que pode



FAES, FC ET AL - A reducdo do gradiente na via de saida do ventriculo
esquerdo pelo marcapasso ddd em pacientes com miocardiopatia
hipertréfica obstrutiva

Rev Bras Cir Cardiovasc 2002; 17(3): 248-257

haver diminuicdo da espessura da parede do septo
interventricular em alguns pacientes. Nos pacientes onde
houve a diminuic&o da espessura do septo interventricular,
foi observadaamelhoradossintomas. Se osachadosforem
confirmados, abre-se a perspectiva de reducdo da massa
ventricular em criangas e em adolescentes atenuando e
prevenindo a hipertrofia muscular no periodo de maior
crescimento corporal, no septo e no ventriculo esguerdo.

Num estudo de Fananapazir ??, 95% dos pacientes
melhoraram sua classe funcional de 3,4+0,5 paral,7+0,7 e
foram acompanhados de melhoranasintomatol ogiaclinica,
com diminui¢ao da congest&o pulmonar. Nasérie, 70% dos
pacientes com angina passaram para 25% dos casos. Nos
15 pacientes com sincope de repeti ¢do, apenasum teve novo
episodio apos 9 meses de seguimento.

A ingtituicdo deum tratamento traz efeitosfisiolégicose
psicolégicos, osquais estdo inter-rel acionados no paciente.
O efeito placebo pode trazer um bom resultado e agir em
conjunto com o tratamento ativo, influenciando o resultado
da terapéutica. Os pacientes que mantém a terapéutica
medicamentosa podem apresentar um efeito aditivo do
marcapasso sobre acondugdo cardiacano ventriculo direito
e, desta forma, melhorar a sistole que é modificada com
drogas de inotropismo negativo. Se, por acaso, houver a
descontinuagdo das drogas, 0 paciente ndo estard sofrendo
dosefeitos colaterai s das mesmas, trazendo comisso alivio
importante sob os pontos de vistafisiol 6gico e psicol ogico.

Nenhum dos procedimentos mostrou-se eficaz paratodos
0s paci entes etampouco preveniu amorte stibita. O objetivo
primériofoi aiviar ossintomase melhorar acapacidadeea
toleréncia aos exercicios, sendo que os procedimentos ndo
se excluem e podem ser complementares, por exemplo; 0
paciente que ndo se beneficia com o marcapasso pode ser
submetido a cirurgia cardiaca, e o0s pacientes que seguem
sintomati cos ou complicam com bloqueio étrio-ventricular
total ou com bloqueio trifascicular irdo se beneficiar com o
implante do marcapasso.

Essafilosofiafoi incorporadaao presente estudo e quatro
pacientes do grupo foram referidos para a ablagéo septal
com acool absoluto etiveram boaevolu¢do com diminuicdo
doGVSVE.

Com o crescimento gradual e irreversivel do grau de
conhecimento do cédigo genético dos familiares
comprometidos, seriafactivel supor que aterapéuticacom
marcapasso fosse indicada o mais precocemente possivel e
postaao al cance daquel es pacientes com um risco maior de
desenvolver sintomatologia incapacitante num futuro
proximo.

A identificacdo genotipica para 0s pacientes com risco
de desenvolver a doenca antes e independentemente da
presencade sintomas ou do desenvolvimento dahipertrofia
oferece informagOes valiosas para a prevengdo da morte
slbita e da insuficiéncia cardiaca. A possibilidade de
identificar e de separar pacientes com mutagdes de ato risco
dagueles sem a mutagdo ou de baixo risco oferece dados

essenciais para o médico que determinar condutas para
criangas e individuos assintométicos, damesmaformaque
permitird orientar diferentes terapéuticas para grupos
especificos de pacientes.

Existem a guns grupos de pacientes com caracteristicas
especiais, como os pacientes com blogueio do ramo
esquerdo, onde a ativacdo elétrica anormal do septo
interventricular poderia comprometer o resultado da
eletroterapia. Nesse grupo de pacientes, as novas
experiéncias com eletrodos, em 3 ou 4 cémaras cardiacas,
talvez, fizessem a diferenca na qualidade da estimulagéo
atrio-ventricular com a ajuda da ecocardiografia,
sincronizando a atividade dos &trios e ventriculos. Nesse,
e, talvez, em outros grupos especiais, a ajuda do
eetrofisiologista pode ser fundamental tanto na deteccéo
de vias andbmalas quanto na ablac&o de feixes que possam
levar a contracdes precoces, prejudicando a melhor
seqiiéncia de ativacao &trio-ventricul ar.

Um outro beneficio adicional que pode ser aventado €0
implante do marcapasso em criangas e em adol escentes
durante o periodo de crescimento rdpido, o que parece ter
relagdo com o crescimento assimétrico do coragdo. Nestes
pacientes, eletrodos e geradores especificos seriam
implantados com o objetivo de diminuir o crescimento
ventricular esquerdo e, mantendo o sincronismo atrio-
ventricular a cancariam um beneficio adiciona diminuindo
achance do aparecimento dearritmiasatriaise ventriculares.
Os sistemas usados hoje em dia nada mais sdo do que
adaptactes de marcapassos parao tratamento de bradicardia
e, talvez, ndo supram todas as necessidades de uma doenca
com afisiopatologia ainda pouco conhecida.

Em todas as séries revisadas, houve uma melhora
significativa dos sintomas e nadiminui¢cdo do GVSVE. Os
resultados al cancados também mostram que amelhorando
acontece para todos os pacientes e, que pode, inclusive,
haver pioradasintomatologia®?. A grande vantagem para
esse tipo de problema é de que 0 marcapasso pode ser
dedligado a qualquer momento, e que suas fungdes podem
ser dteradas sem necessidade de novacirurgia, em contraste
com qualquer outro procedimento elencado
anteriormente®D.

Naexperiénciaagui apresentada, areducdo do GVSVE
foi, aproximadamentede 57% doinicial, 0 que se aproxima
da experiéncia de outros centros como a descrita por
SADOUL et. al. ®? que mostrou ter havido 48% de reducéo
do GVSVE ap6soimplante.

Dos procedimentos atualmente disponiveis, a
eletroterapia pode ser aplicada em um maior nimero de
centros com menores recursos, além da capacidade de
readequacdo dos pardmetrosem qual quer lugar, e aqual quer
momento. E factivel supor que novas tecnologias possam
reconhecer estados diferentes de contratilidade cardiacaem
momentos distintos e possam haver ateracdes, esquerdo
dindmicas durante as possiveis mudancas de gradiente da
viade saida do ventriculo.
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CONCLUSOES

Os resultados obtidos nessa série mostraram que
paci entes com miocardiopatia hi pertréfica obstrutivapouco
responsivos a terapéutica farmacol 6gica e com gradientes
elevados acimade 50 mmHg beneficiam-se com o estimulo
do marcapasso cardiaco em modo DDD com PR curto e
gjustado a cada paci ente de modo que o estimul o ventricular
seja sempre mediado pelo marcapasso.

O implante do marcapasso sequencia deduplacamaraé
efetivo para a melhora dos sintomas como: palpitacdes,
angina, dispnéia e estados sincopais. A melhora dos
sintomas esta rel acionada a diminuicdo do gradiente navia
de saida do ventriculo esquerdo. Foi observado que os
beneficios se mantém com o passar do tempo nos pacientes
que, desdeoinicio, melhoraram e, emalgunsque ndotiveram
beneficioimediato.

Durante 0 acompanhamento, ocorreu importante reducdo
no gradiente sistdlico méximo naviade saidado ventriculo
esquerdo pelo ecocardiograma com Doppler. A melhora
hemodinamicafoi acompanhadapelasignificativaquedado
GV SVE imediatamente ap6s o implante do marcapasso e,
naquel es pacientes que ndo tiveram beneficio imediato, as
redugBesdo GV SV E foram obti das com um regj uste posterior.
Nos paci entes que ndo tiveram queda significativa apds as
primeiras programagdes, apesar da medicagdo e das
reprogramagdes, 0s sintomas persistiram e, nesse grupo,
estaincluido o paciente que evoluiu paramorte stbita. N&o
existe diferencano grau de beneficio entre os sexos, isto €,
ambos se beneficiaram igualmente.

Em algunspacientes, aeletroterapiaparaaMHO permite
gue a melhora sintomética e da classe funcional seja
acompanhada pela diminuicdo dos medicamentos, ou
mesmo, da aboli¢do dos mesmos sem perda dos beneficios
conseguidos.

Em todas as idades, os pacientes tiveram beneficio
semelhante j& com uma queda importante do GVSVE no
primeiro més, beneficio este que se mantém, namaioriados
casos, independente da idade.

A presente experiéncia pode ser estendida a outros
centros pelafacilidade e pela reprodutibilidade datécnica,
aumentando a tolerancia aos esfor¢os e a melhora dos
sintomas na maioria dos pacientes.
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