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E a Cardiomiopatia Hipertrofica Apical Vista em uma
Amostra na Cidade do Rio de Janeiro Similar a Encontrada
no Oriente?

Francisco Manes Albanesi F°, Marcia Bueno Castier, Alberto Siqueira Lopes, Paulo Ginefra

Rio de Janeiro, RJ

Objetivo- Investigar aexigténciadediferencanaformade
apresentacao clinica e evolutiva da cardiomiopatia hiper-
tréficaapical (CMHA), vistaemuma amostra na cidade do
RiodeJaneiro eaobservada no oriente, ondefoi descrita.

Métodos - Entre 156 pacientes com cardiomiopatia
hipertrofica diagnosticados em nossa institui¢éo, foram
identificados 13 (8,34%) coma forma apical, sendo estu-
dadasassuasmanifestagBesclinicas, osmeiosdediagnés-
tico e a sua evolugéo.

Resultados- Eram8 homense5 mul heres, comidades
entre 19 a 75 anos, todosda raca branca, amaioriasinto-
matica. O eletrocardiograma revelou ondas T gigantes
em precordiais em 10 pacientes (76,92%), o ecocardio-
grama (ECO), a presenca de hipertrofia apical emtodos
0s casos, sendo em 10 (76,92%) restrita a ponta do
ventriculo esquerdo (VE), emdois (15,4%) a ponta do
ventriculo direito (VD) e, em 1 (7,68%), acometendo am-
bos os ventricul os. A cineventricul ografia confirmou os
achados do ECO. A evolucgdo variou de 6 a 264 meses
(x=95,4). Ocorreramdois 6bitos (15,4%) em pacientes
com o comprometimento associado ao VD, devido ao au-
mento significativo da dimensdo dosatrios, ocorrénciade
fibrilagdo atrial, insuficiéncia valvar mitral e/ou triclis-
pide e tromboembolismo. Entre os vivos, a paciente com
acometimento do VD evolui com restricdo diastdlica, eos
restantescomleséolocalizadado VE, 9 estéo assintoma-
ticos em uso de propranolol (8) ou amiodarona (1) eum
permanece assintomati co sem medi cacao.

Conclusio- ACMHAVvistaemumaamostranoRiode
Janeiro ésimilar aencontrada no oriente (Jap&o), quanto
a apresentacdo, diagndéstico e evolugdo, porém notamos
em3 pacientes( 23,08%) o acometimento dapontado VD,
ndo descrito no oriente, mas com péssimo prognostico
evolutivo.

Palavras-chave:  cardiomiopatiahipertréfica, apical, evo-
lugéo

Is the Apical Hypertrophic Cardiomyopathy
Seen in One Population in Rio de Janeiro
City Similar to that Found in the East?

Purpose - To investigate the differences between
clinical aspectsand evolution of apical hypertrophic car-
diomyopathy (AHCM) seenin Rio de Janeiro and the Ori-
ental form, which wasthefirst described.

Methods - In 156 patientswith AHCM diagnosed in
our institution, there were 13 (8.34%) with the apical
form of the disease, whose clinical settings, diagnostic
procedures and evolution were studied.

Results- Therewere8 malesand 5 females, between
19and 75 yearsold, all white. Electrocardiogram (EKG)
showed giant T wavesin precordial leadsin 10 (76.92%),
echocardiogram (ECHO) demonstrated apical hypertro-
phyinall, 10 (76.92%) had only in the left ventricle, 2in
right ventricle and one involving both. Cineangiography
corroborated ECHO findings. Follow-up ranged from6to
294 months (x= 95.4). Two deaths occurred in patients
with RVinvolvement, duetolargeatria, atrial fibrillation,
tricuspid or mitral insufficiency and thromboembolism.
Amongthesurvivors, thepatient with RV disease hasdias-
tolicrestrictionandtheoneswith LVinvolvement, 9areas-
ymptomatic using either propranolol (8) or amiodarone
(1), and one uses no medication.

Conclusion-A HCM seeninRiodeJaneiroissimilar
to that found in the Orient (Japan) regarding presenta-
tion, diagnosis and evolution; but in 3 patients we have
found RV disease, not described in Japan, characterizing
adistinct group with a worse evolution.

K ey-wor ds: hypertrophic cardiomyopathy, apical,
evolution
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Em 1976, Sakamoto e col ! descreveram novotipode
cardiomiopatia hipertréfica(CMH), restritaa pontado
ventriculo esquerdo (VE), caracterizada pelapresengano
eletrocardiograma (ECG) de amplasondas T invertidas
(>10mm) no plano horizontal entreV,aV,, e, naventri-
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culografia esguerda, com aimagem de nai pe de espadas,
decorrente da ocupacgao da ponta pela acentuada hiper-
trofia. No entanto, como essapublicacdofoi emrevistaja-
ponesa, com poucapenetracdo no ocidente, ndoteveadifu-
s80 esperada, sd obtida em 1979, quando Yamaguchi ecol 2
publicaram suasérieem revistadeimpacto. Passou, entéo, a
ser amplamente diagnosticada em todos os continentes,
demonstrando suadistribuicdo universal 2. Nonossomeio,
0 primeiro estudo, referindo nove casos, foi realizado por
Romaoecol 4, em 1981. Entretanto asmaioressériesrel ata
daseram asorientais, criando aincertezaseadoencatinha
comportamento diferente entre popul agBesorientaiseoci-
dentais. Com o objetivo de avaliarmos esta hipotese, estu-
damoso comportamento dessaformadaCMH vistaemuma
amostranacidadedo Rio de Janeiro, confrontando-acomas
descritasnaliteratura.

Métodos

Entre 156 pacientes com CMH diagnosticados em
nossainstitui¢do, entre 1966 a1996, foramidentificados 13
(8,34%) comaformaapical, caracterizadospor umaoumais
das adteracBes: a) ECG pela presencadeamplasondas T
commaisde 10mm, nasderivagBesdo plano horizontal, en-
treV,aV , acompanhadadesinaisdehipertrofiaventricul ar
esquerda(HVE) (RemV,>26mm ou SV, + RV, >35mm); b)
ecocardiograma (ECO) com espessamento da ponta por
hipertrofiamuscul ar; c) ventriculografiaesquerdacom a
configuragcdo em naipe de espadas, devido aocupagdo da
pontapela acentuadahipertrofiamiocardica®2.

Os paci entesforam acompanhados desde 0 momento
dodiagnostico atéaocorrénciadedbitoouadltimaavalia-
¢do realizada em 12/96, por pelo menos um dos autores,
sendo submetidosaavdiagéo clinica, ECG eECOdecontro-
leacadaano eoutrosexames (Holter, cintigrafiamiocardica
ou cinecoronariografia) parael ucidagcdo dasintercorréncias
guesurgiram durante o tempo deacompanhamento. Salien-
tamosquetodos os pacientestiveram o seu diagndsticofir-
mado por estudo hemodinémico e ventricul ogréfico, pas-
sando-seaempregar, apds1978, o ECO no acompanhamen-
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todospacientese, apartir de1988, utilizando-seo Doppler
como elemento adicional deavaliagdo dafuncéodiastolica
O estudorealizado foi de carater retrospectivo, estando os
paci entesvivosem acompanhamento ambul atorial no mes-
mo hospital ondetiveram suadoencadiagnosticada.

Resultados

Eram oito homensecinco mulheres, comidadesentre
19a75anos(x=50,46), todos caucasi anose sem ascendente
conhecido de oriental, com tempo de diagndstico de 18 a
276 meses(x=95,4), tréscomhistériafamiliar deCMH edois
com hipertensdo arterial sistémica(HAS) degraulevena
épocado diagndstico.

A maioriaerasintomética(12 pacientes- 92,3%), sen-
doossintomasmaisfrequentes: dor precordial (8- 61,53%),
dispnéiadeesforco (6 - 46,15%), pal pitacbes (5 - 38,46%),
tonteira (3 - 23,07%), hemiparesia- atribuida a acidente
vascular encefdlico transitorio (2 - 15,38%) etosse (1 -
7,69%). Aoexamefisico 7 (53,84%) pacientes apresentavam
42pulha e outros sete sopro sistélico suave napontae/ou
mesocardio. A pressdo arterial sistolicavarioude96a176
mmHg (x=127,84) eadiastdlicade64 a98mmHg (x=78,46),
tendo sido observados apenas dois casos com HAS de
grau leve. O ECG mostrava alteragdo daondaT em 10
(76,92%) (fig. 1), comamplitudesmaximaentreV, eV, de
16mm, além desinaisdeHVE (12-92,3%), sobrecargado
arioesguerdo (AE) (8- 61,53%), sobrecargado atrio direito
(AD) (3- 23,07%), blogueio incompleto de ramo direito
(BIRD) (2- 15,38 %) edebloqueio completo doramo esguer-
do(BCRE) (1-7,69%) (tab.1). OECO mostrouo AE aumen-
tado (>3,9cm) em 7 (53,84 %), comoV E dedimensdesnor-
mai s em todos 0s casos, e no paciente n® 13 encontramos
ateracdo darel acdo septointerventricul ar/parede posterior
doVE>1,5com hipertrofiaseptal associada. O Doppler re-
velou regurgitagdo mitral em 6 - 46,15% (cincoleveseum
moderada) etricuspideem 3- 23,07% (todasgraves). Foi di-
agnosticado hipertrofia acometendo a ponta, 11 do VE -
84,61% (fig. 2) (sendoumassociadaado VD - fig. 3) e2do
VDisolado(fig. 4, tab. I1). O estudohemodin@micorevelou
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Tabela | - AlteragBes eletrocardiogréficas nos pacientes com
cardiomiopatia hipertréfica apical vistos no Rio de Janeiro

Eletrocardiograma

N° Alteragdes T Amplitude Outras
maxima alteragdes

1 T(-)D1,avL,V2-6 16mmVv4 SVE,SAE
2 T(-)D1,avL,V2-6 12mmV4 SVE,SAE
3 T(-)Dl,avL,V2-4 14mmV3 SVE
4 T(-)avL,v2-5 15mmV3 SVE,SAE
5 T(-)D1,avL,vV2-6 15mmV4 SVE
6 T(-)D1,avL,V3-6 12mmV4 SVE
7 T(-)avL,v2-5 13mmV3 SVE
8 T(-)D1,avL,V2-6 12mmV4 SVE,SAE
9 - - BIRD,SVE, SAE,SAD
10 - - BIRD,SVE, SAE,SAD
11 T(-)D1,avL,V2-5 14mmV3 SVE,SAE
12 T(-)avL,v2-5 15mmV4 SVE,SAE
13 - - BCRE,SAD

Amplit max- amplitude méxima; SV E- sobrecargaventricular esquerda; SAE-
sobrecarga atrial esquerda; SAD- sobrecarga atrial direita; BIRD- blogueio
incompleto do ramo direito; BCRE- bloqueio completo do ramo esquerdo

aumentodapressdo diastdlicafinad doVEem8-61,53%com
aventricul ografiaesquerdamostrando aimagem de naipe
deespadasnos 11 pacientescom comprometimentodo VE.

Ospacientescom envolvimento do VD foram subme-
tidosabidpsiaendomiocardica, queconfirmou apresenca
dodesarranjo dosmiécitos, caracterizando aCMH.

A média etariados pacientes com comprometimento
do VD foi menor (29,33 anos) do que oscom envolvimento
isoladodo VE (56,80), paramédiaglobal de50,46 anos.

Quanto a evolucéo, observamos que os pacientes
comacometimentoisoladodo VE (10/13- 76,92%) tiveram
curso mai ssatisfatorio do que oscom envolvimentodo VD
(3/13-23,08%). Nogrupodoenvolvimentodo V E todoses-
t8o vivos, passando bem, quatro apresentaram episodiosde
dor precordia, porémacintigrafiamiocérdicacomtéio 201
ndo evidenciou zonadenecroseeacinecoronariografiando
revelou lesBes coronarias obstrutivas, trés desenvolveram

FFYT FILTR XAWPL FFTY HMEAN F-VOL XPEZCT
CAIN MIDTH WNODE NHOODE EXPND

Fig. 2 - Ecocardiograma bidimensional revelando a hipertrofia da ponta do
ventriculo esquerdo.

Tabela | - Valores do ecocar diograma nos pacientes com
cardiomiopatia hipertréfica apical vistos no Rio de Janeiro

Ecocardiograma

N° AE VED VES v pPPVE Doppler Ponta
1 40 4.8 2,4 1,4 1,0 IM leve VE
2 45 56 34 1,3 1,2 - VE
3 32 4,6 2,6 1,0 1,0 - VE
4 39 52 3,0 11 1,0 IM leve VE
5 25 51 3,0 1,0 0,9 - VE
6 36 4.4 2,8 1,0 0,9 - VE
7 37 56 3,3 1,1 1,0 IM leve VE
8 472 4,6 2,9 0,9 0,9 IM leve VE
9 51 50 34 1,1 1,1 IMmod,ITgrave  VE+VD
10 5,8 5,0 2,8 1,0 1,0 IT grave VD
11 43 54 3,6 1,1 1,0 IM leve VE
12 45 52 3,9 1,2 1,1 - VE
13 38 3,6 2,1 15 0,8 IT grave VD

AE- &rio esquerdo; VED- ventriculo esquerdo em diéstole; VES- ventriculo

esquerdo em sistole; SIV- septo intraventricular; ppVE- parede posterior do
ventriculo esquerdo; IM- insuficiéncia mitral; 1T- insuficiéncia tricUspide;
mod- moderada; VE- ventriculo esquerdo; VD- ventriculo direito.

pal pitagdes e o Holter demonstrou a presencade extra-
sistoliaventricular multifocal, um teve quadro de hepatite
viral e doisnao tiveram intercorréncias, sendo um deles
mantido sem medi cacdo. JA0s que apresentavam compro-
metimento do VD, evoluiram com quadro restritivo, com
significativo aumento do tamanho dos étrios, dois deles
apresentaram episodiosdefibrilacdo atrial paroxistica, de-
senvolvendo regurgitacdo mitral etriclspide degrau mode-
rado, com tromboembolismo pulmonar e deterioragéo
miocéardica progressiva parainsuficiéncia cardiaca
congestiva, evoluidos para ébito, com tempo médio de 44
meses. Apesar deter sidoinstituidaterapiacom anticoagu-
lante (cumarinico), ospacientescomfibrilacdo atrial edete-
riorag@o miocardicadesenvol veram fendmenostromboem-
bdlicos, quetiveramimportanteparticipacdo evolutivapara
o0bito (tab. I11).

Emrelacdo ao tratamento clinico dos 10 pacientescom
envolvimento doV E, novereceberam medicacdo com acdo
i notrépicanegativa(oito propranol ol, um propranol ol asso-
ciadoaamiodarona), enquanto umfoi mantido sem medica-
¢do. Entreoscomacometimentodo VD, umrecebeu propra-
nolol associado a amiodarona e ao anticoagul ante, outro
amiodaronaeanticoagulante e o Ultimo, o tnico que ainda
permanece vivo, foi medicado com verapamil e diurético
(tab. 111).

Discussao

AincidénciadaCMH variade0,4a2,5/100.000 pacien-
tes- ano, eaprevalénciaéde 0,17% °. A forma apical
(CMHA) é pouco fregliente oscilando entre 2 - 10% dos
pacientescom CMH 3¢, porém napopul agéo japonesaesta
cifraeleva-separa25%2’. O nosso percentua encontrado
foi de8,34%, estando compreendido entre osrel acionados
no ocidente*®. Em estudo popul acional, realizado em esco-
laresjaponeses com menosde 15 anos, usando 0 ECG, em
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Tabela Il - Evolugéo clinica, medicagdio em uso e estado atual dos
pacientes com car diomiopatia hipertréfica apical vistos na cidade do
Rio de Janeiro

N°  Evolucéo/intercorréncias Medicacéo Estado

atual
01 Bam propranolol vivo
02 Bem, dor precordial c/tdlio (-) propranolol vivo
03 Bem, hepatiteviral propranolol vivo
04 Bem, palpitacéo (EV multifocal) propranol ol vivo

05 Bem, ainda assintomético semusar vivo

06 Bem, dor precordial c/tdlio (-) propranolol-amiodarona  vivo

07 Bem, palpitacbes (EV multifocal) propranolol vivo

08 Bem, dor precordial c/tdlio (-) propranol ol vivo

09 Fibrilago atrial, tromboembolismo  propranolol - amiodarona  6bito
pulmonar, insuficiéncia cardiaca anticoagulante

10 Fibrilag&o atrial, tromboembolismo  amiodarona, anticoagulante 6bito
pulmonar, insuficiéncia cardiaca

11 Bem, palpitagdes (EV multifocal) propranolol vivo
12 Bem, dor precordia c/tdlio (-) propranolol vivo
13 Restricdo diastdlica de VD verapamil vivo

EV- extra-sistole ventricular; VD- ventriculo direito; (-) negativo

171.306 individuos ndo foram encontrados nenhum caso
com alteragdo daondaT dotipo gigante’, entretanto, em
outro estudo cujapopulagdo alvo erade adultos, foram de-
tectadasalteragbesem 11 de12.898(0,085%) homenseem6
de21.232(0,028%) mulheres, demonstrandoqueestaforma
de CMH éobservadacom o aumento deidade dapopul agéo
avaliada® Comoexemplo destefato, Bielli ecol ° observa-
ram paciente que até aos 70 anos ndo apresentava nenhu-
maalteracao el etrocardiogréfica, modificando progressiva
menteaondaT atéexibir o padréo caracteristico egigante
a0s 86 anos.

A maioriados casos de CMHA édiagnosticadana
idade adulta '*'?, sendo relatados algumas descric¢des na
adolescéncia, porém de pacientescom grau maisavancado
de comprometimento da ponta®**s, entretanto, outros, so-
mente, sdo diagnosti cados nasenectude °. Os NOSsos paci-
entes eram todos adultos, sendo 0 maisjovem de 19 anos,
osque apresentavam comprometimentodo VD tinham mé-
diaetériainferior de 29,33 anos e aos com acometimento
restrito ao VE médiade 56,80 anos. Comparando somente
oscasos comcomprometimentodo VE, amédiaetariavari-
avade43a62 anos #1517, estando nossaamostracompre-
endidaentre osvalores citados.

Existemai or predominanciano sexo masculinoentreos
orientais, comrelagdo de 5:1 +2¢, entre os ocidentais esta
relagdo diminui para2,5:1 %18, sendo nosnossos pacientes
del,6:1.

Embora a doencatenhasido descritaentre orientais
(japoneses) elatem distribuicdo universal, jatendosidore-
latada em todos os continentes 3. Poucos sdo aquel es que
referem araganostrabal hospublicadosno ocidente. Louie
eMaron, entre 23 casos observados no National Institute
of Health dos Estados UnidosdaAméricado Norte (EUA)
entre 1979-1985, encontraram predominéanciaentrebrancos
(20/23), comparadosanegros(2) eoriental (1) 8. Entretanto,
01°relato empacientedaracanegrafoi feito por Vacek ecol,
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em 1984, em pacientequetambém eraconsumidor dehero-
ina*2. Assim constatamosqueno ocidenteamaior incidén-
ciaénaragabranca, fato quefoi observado em nossaamos-
tra, ondetodos eram caucasi anos, sem nenhum ascendente
conhecido de origem oriental. Em estudo feito em I sradl,
entre 23 portadoresda CMHA, mostrou maior incidéncia
(17/23) entreosdaorigem Ashkenazi (européia) do quenos
Safaradi (nortedaAfricaeAsia), revelando também maior
predominénciaentreosbrancosdeorigem européia®’.

E bem conhecidaarel agdo entreatransmissio heredi-
téria (autossdmica dominante) ea CMH, porém no sub-
grupoapica temsidoreferidahistoriafamiliar positivatanto
napopul agdo oriental 151° quanto naocidental #2°, masfalta
adefinicdo dequal otipo maisrelacionado aeste acometi-
mento, bem como aalteracdo morfol 6gicaquedeleresulta.

Do ponto de vista histol 6gico, observamos extenso
desarranjo dasfibras miocérdicas, maisrestrito apontae
indestinguivel dasoutrasformasde CMH, reforgando ser o
tipo apical umavariante destacardiomiopatial®?.

A localizagdo mais freqiente éadapontado VE
(99%), sendo estaal ocalizacdo em todos os casosdescritos
no oriente21%22 Oscasoscom envolvimentodo VD foram

Fig. 3- Ecocardiogramabidimensional (caso n°9) nas posi¢desapical quatro camar
ras(partesuperior) eapical longitudinal (parteinferior) revelando hipertrofiaacome-
tendo ambasaspontasventriculares, com aumentosexpressivosdascamarasatriais.
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vistos inicialmente na Europa®? e osnossos no Rio de
Janeiro %, acometendo pacientes daraca branca e sem
nenhum ascendente oriental. Encontramos 10 casos com
comprometimentoisoladodo V E etréscom o acometimen-
todoVD, sendodoisisoladodoVD.

A forma assintomética é diagnosticada por meio dos
examescomplementares, sendo observadaentre 14,1%* a
44,45% * dos pacientes com este tipo de cardiomiopatia.
Somente 1 (7,69%) paciente de nossa série era assinto-
maético, tendo sido diagnosti cado atravésde examemédico
deadmisso ao servigo publico, onde, além do exameclini-
co, foi realizado 0 ECG que, por revelar ateracbesdaonda
T, possibilitou o diagndstico. A dor precordial €o sintoma
maisfregiente(11,1%'a73,9% ") vindoaseguir, aspal pite-
¢Oes(13,3%2 ad4,4%?), adispnéiadeesforco (13% " a
33,33%°2) eafadiga(10%2 a15,4%°). Ossintomasvistosna
nossasérieestavam em consonénciacomaliteratura, real-
¢ando-se queaquel escom comprometimento biventricular,
apresentaram maior incidéncia de manifestagdes trombo-
embdlicas (hemiparesiaseacidentevascular encefalico).

O ECG representao método complementar degrande
importancia na suspei¢do da CMHA, visto ser 0 aspecto
comamplasondasT (>10mm) entreV -V, diadoaHVE, 0s
mai scaracteristicosdesteenvol vimento 2. Observamosem
todos 0s nossos pacientes com comprometi mento isolado
dapontadoVE amplasondasT, variando asdeflex6es méxi-
masde12 alémmentreV aV ,, esandoemconcordanciacom
aliteratura®22, Entrea popul agdo vistapor Webbecol 5, em
Toronto, 12/26 (46,15%) pacientesndo apresentavam ondas
T gigantes, enquanto Maron ecol 2 nosEUA haviamacom-
panhado pacientes com ondas T de menor amplitude, ndo
preenchendo o padrdo descrito nestetipo de CMH. O se-
guimento de seis pacientes, por periodo de 10 anos, apre-
sentando aumentosnaamplitudedaondaT, com variacfes
didrias nas ondas, faz supor que este aspecto da T gigante
guardarelacdo com aquantidade de hipertrofia, principal -
mentecom aqueficalimitadaaregido daponta®.

Entreaquelescomenvolvimentodo VD, ndo encontra-
mos estas alteracdes, mas sim bloqueio incompleto do
ramo associado aHVE em dois e blogueio incompleto do
ramo esquerdo em um, sem no entanto apresentaremadtera
¢desdeonda T em oposicéo ao referido por Friart e col 2
gueobservaramtambémondas T negativasegigantesnospa
cientescom o comprometimentodapontado VD. Teriamnos
nossoscasosocorrido umaanulagcdo entreasforcasvetoriais
daondaT, fazendo desaparecer o aspecto de T gigante?

A biopsiaendomiocérdicafoi o meio utilizado paraa
confirmagdo daformaapica naguel es com acometimento
do VD. O aspecto histol 6gico foi 0 mesmo encontrado nos
outrostiposdaCMH, com desarranjo dasfibrasmusculares
ealteracGesmiofibrilaresemiociticas 5%,
caram ser estetipo daCMH demelhor evolugdo eprognés-
tico, do que o septal assimétrico12461*17 Otipo septal assi-
métricotem mortalidadeanual entre2a3%?, janoapical a
evolucdo émaisbenigna, tendo Sakamato ecol ¢, em acom-
panhamento de 31 pacientesem periodo de 10 anos, obser-

Viana e col
Stent de Palmaz-Schatz no IAM e choque cardiogénico

Fig. 4 - Ecocardiogramabidimensional (caso n° 10) mostrando hipertrofiadaponta
do ventriculo direito, devendo ser ressaltado o aumento dos étrios.

vado apenas uma Unicainstabilizagdo, devido ao apareci-
mento de anginado peito. Entretanto, sdo referidos casos
onde o seguimento longitudinal revelou aocorrénciade
deterioragdo miocardica®, aparecimento dearritmias, tais
comofibrilagdo atrial 51315282 f|utter atrial *° etaquicardia
ventricular %2 infarto do miocéardio sem 5% ou com
ateroscl erose associada, além degraveregurgitacdo mitral
elou triclspide 13242,

Em nossacasuisticano grupo comaformacircunscrita
a0 V E observamos durante aevol ucdo, o aparecimento de
anginado peito em 4 (30,76%), porém acintigrafia mio-
cérdicacom talio-201 ndo evidenciou zona de necrose, 3
(23,07%) desenvol veram pal pitacBes, maso Holter sd mos-
trou extra-sistol es ventriculares multifocai s sem periodos
detaguicardiaventricular. A perfusdo miocérdicacomtélio
em pacientes com angina, quando negativa, é altamente
preditivaem apontar aausénciadedoencaarteria coronéria
em pacientescom CMH %, Otestecomtédlio écapaz dereve-
lar defeito de perfusdo mesmo em lesdo sem significagcdo
hemodinamica. O’ Garaecol * encontraram defeito deper-
fusdoregional em57% degrupo com CMH, incluindo 56%
entre osassi ntomati cose 58% entre ossintométicos, sendo
que 60% desses defeitos eram revertidos com o repouso,
em pacientescom fragdo de g ecdo >50%.

Comparando os casos descritos de acometimento do
VD, Friart ecol 2 referiram acometimento apical bilateral,
evoluindo parafibrilacio atrial, comfreqiiénciacardiacaele-
vada, insuficiéncia cardiaca decorrente daregurgitacéo
mitral etriclspide, tratadoscom verapamil, reduzindo afre-
guéncia ventricular eestabilizando adisfungdo miocardica
e permanecendo estavel durante aevolugdo por 12 meses.
Em outrotrabalho, Danchinecol 24, entre 14 pacientescom
CMH, encontraram dois com comprometimento do VD
(14,28%), ndo tendo notado nenhuma diferenca entre os
gruposcomV E eV E+VD em seguimentode 4,6 anos. Jana
nossa casuistica, tivemos dois 6bitos no periodo compre-
endidoentreo 6° eo 82° meses(x=44) apOsacaracteriza-
¢80 do acometimento do VD, sendo umisolado eoutro as-
sociado ap acometimentodo VE.
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N&o presenciamosa eclosdo de periodosdefibrilacdo
atrial paroxisticanos pacientescom acometimento restrito
ao VE, como assinalado por Webb e col *°, porém esta
arritmiaparoxisticafoi encontradanos dois pacientes, um
comacometimento biventricular eoutro com envolvimento
restrito ao VD, que vieram apresentar grave disfuncéo
miocardicaetromboembolismo.

A mortestbitaé achado freqiientenaCMH, entretanto
naCMHA épouco mencionada, sendo oscasosdescritospor
Maron ecol depacientesqueagpresentavam extensdo docom-
prometimento dapontaparaoutraslocalizagesdo VE .

Steingoecol relatam caso demul her, branca, daAfrica
do Sul, queeraatleta, correndo diariamente 5km, submetida
aexamesmédicosanuais eque, derepente, apresentou al-
teracdodeondaT no ECG, aumentadacom o esforgofisico,
sendo diagnosticadaalesdo apical e suspensaaatividade
fisica®. O exercicio atuariaaumentando o estresse napare-
deeotrabahodoVE, fatoresquepodeminterferir no desen-
volvimentodahipertrofialocalizadado VE. Nanossaamos-
tra, nenhum dos paci entestinhasido atl eta, apenasrealiza-
vam atividadefisicarecreativando competitiva. Estetdpico
épouco referido no estudo daCMHA, ndo estando estabe-
lecidaaté o momento nenhumarel acéo entreapréati caespor-
tivae o desencadear dadoenca.

A relagdo entreestetipo dacardiomiopatiaeaHASé
encontrado entre 11,1%* a 45,1% # sendo nos casos des-
critos do grau leve e considerada como decorrente do au-
mento do estresse na parede do VE, gerando hipertrofia
ventricular maisacentuadanaregido daponta’®. Estateoria
ndo ganhou maiores adeptose, nosdiasatuais, estaassoci-
acdo éconsideradacomo acidental, poisaHASatinge15a
18% da populagdo adulta, podendo também incidir neste
tipo de cardiomiopatia. Encontramos em nosso estudo a
associagcdo em 2/13 casos(15,38%), sendo emtodosdegrau
leveeotratamentoingtituido paraaCMHA foi tambémbe-
néfico paraareducdo dascifraspressoricas. LouieeMaron
acreditam que os niveis pressoricoselevadosem grau leve
seriam insuficientes para explicarem umasignificativa
hi pertrofiamiocérdicamaisacentuadanaponta.’®

A HASéreferidatanto napopul agéo oriental, acome-
tendo 3/9 (33,3%) pacientesdasérieinicial de Sakamotoe
col !, aumentando para45,1% (14/31) na sériepublicada10

Arq Bras Cardiol
volume 69, (n° 2), 1997

anosap6s, comonaocidental, 17,3%em|sradl 17 €21, 7%
a42,3%*nosEUA. Nosso achado de 15,38% (2/13) éligei-
ramente mais elevado do que o referido por Roméo e col #
em 1980, namesmacidadedo RiodeJaneirode11,1%(1/9),
porém dentro dascifrasesperadaseinferioresasreferidas
por outros autores 1151618,

Devemos afastar o feocromocitoma como causade
HAS, quando estafor associadaaCMHA, poisSchuik ecol
relataram caso em que aacentuada hipertrofia daponta
regrediu, normalizando asalteragbesdeondaT no ECG,
um ano apds aremocdo cirdrgicado tumor. Nos nossos
casosdestaassociacdo, sb confirmamosaCMHA apéster-
mos esgotados ostestes paraaevidenciacdo do feocromo-
citoma. Devemos mencionar ainda que em pacientes
hi pertensos pudemos observar areducgéo da hipertrofia
ap0s adequada normalizacao das cifras pressoricas,
exteriorizando amelhora obtida pel o tratamento eficaz e
controlado.

Entre os pacientes analisados, ndo observamosrela-
cdodiretaentreograu dealteracdo el etrocardiogréfica, evi-
denciado pelamaior amplitude daondaT, maior grau de
hipertrofiae presencade sintomas, comotipo deevol ucéo.

Salientamos que 0 nosso paciente N°11, quetem 276
meses deacompanhamento, pertenceaumasérieapresen-
tadano XX V11l Congresso da Sociedade Brasileirade
Cardiologia,em 1972, queteveo seu ECG eventriculograma
mostrados nafigura 1 do trabalho de Cardiomiopatia
Hipertrofica Apical apresentado nestarevistaem 1996 3,
portanto antes dadescricéo realizadapor Sakamotoecol ?,
guando BarbosaF° J, LopesASeBenchimol AB apresenta
ram a comunicacéo “ Cardiomiopatia hipertréficanéo
obstrutiva: estudo clinico ecineventriculografico” naquele
evento. Este paciente ainda estd em seguimento no hospi-
tal, emantido com propranolol.

Assim, concluimos que na hossa amostra, somente
detectamosadoencaem brancose sem ascendenteoriental,
mas, com sinaisesintomassimilaresaosorientais, exceto 3
(23,04%) casoscom comprometimentodo VD (doisisolados
eum biventricular) emgrupo etario maisjovem (29,33 anos)
e mai s sintomatico, que apresentou maior incidénciade
complicacBes e 6bitos e sem demonstrar o padréo eletro-
cardiogréfico caracteristicodaondaT gigante.
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