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Caso 5/2010 - Homem de 41 Anos de Idade Portador de Hipertrofia
Miocardica com Evolucao para Insuficiéncia Cardiaca Congestiva

Case 5/2010 - A 41 Year-old Man with Myocardial Hypertrophy who Evolved with Congestive Heart Failure
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Homem de 41 anos, natural e procedente da cidade de
Sdo Paulo, procurou atendimento em razao de dispneia
rapidamente progressiva e edema generalizado.

O paciente sabia ser portador de hipertensao arterial e de
hipertrofia de ventriculo esquerdo.

O paciente era assintomatico até aos 33 anos de idade
quando passou a apresentar dispneia aos esforgos. Procurou
atendimento médico na ocasiao e foi diagnosticado aumento
da area cardiaca. O quadro se manteve estavel até aos 35
anos (maio 2001) quando apresentou episddio de palpitacoes
taquicardicas e dor precordial. Procurou atendimento médico
e foi feito o diagnéstico de flutter atrial. O ecocardiograma (13
set 2001) revelou hipertrofia moderada de ventriculo esquerdo
e derrame pericardico moderado; a cineangiocoronariografia
(18 out 2001) nao revelou lesdes obstrutivas nas artérias
corondrias. Recebeu prescricao de amiodarona e foi
encaminhado a este Hospital.

O exame fisico (13 dez 2001) revelou frequéncia cardiaca 68
bpm, pressao arterial de 140/95 mmHg. O restante do exame
fisico ndo revelou outras alteragbes ou achados diagnésticos.

O eletrocardiograma (18 dez 2001) revelou ritmo sinusal,
frequéncia 78 bpm, duragao do PR 157 ms, do QRS 108 ms,
do QT 414 ms, SAQRS + 130° para trés. A andlise morfolégica
revelou onda P de amplitude aumentada, QS em derivagoes
[, aVL e onda Q em V6. Foram feitos os diagnésticos de
sobrecarga atrial direita, area eletricamente inativa lateral e
alteragdes da repolarizacao ventricular.

Aavaliagao laboratorial (19 dez 2001) revelou: hemoglobina
15,5 g/dl, hematécrito 46%, colesterol total 242 mg/dl
triglicérides 241 mg/dl, glicemia de jejum 107 mg/dl e
creatinina 1,3 mg/dl.
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Foi suspenso o uso de amiodarona e prescrito atenolol.

O paciente evoluiu com piora da dispneia aos esforgos.
A piora foi associada ao uso de atenolol, o qual foi suspenso
pelo paciente e voltou ao uso de amiodarona 200 mg/dia.

Foi realizado o teste ergométrico (21 fev 2003). Na
condigao basal a frequéncia cardiaca foi 124 bpm e a pressao
arterial 134/98 mmHg; apds 2 min e 45s de esforgo elevaram-
se para 192 bpm e 158/94 mmHg. Apresentou fibrilagao
atrial e episédio de taquicardia ventricular ndo sustentada
durante o esforgo.

O eletrocardiograma de longa duragdo pelo sistema
Holter (21 fev 2003) revelou ritmo de fibrilacdo atrial,
202 extrassistoles ventriculares isoladas e um episédio de
taquicardia ventricular ndo sustentada com 4 batimentos e
frequéncia de 155 bpm.

O ecocardiograma (2003) revelou aumento de atrios
esquerdo e direito, hipertrofia septal assimétrica e fracao de
ejecao de ventriculo esquerdo normal (Tab. 1).

Foram prescritos enalapril 5 mg, amiodarona 200 mg e
varfarina 5 mg.

Os sintomas se atenuaram; permaneceu com dispneia
desencadeada por grandes esforgos e ocasionais episédios
de palpitagbes durante 2 anos. Sucedeu entdo rapida
intensificagao da dispneia que passou a ocorrer mesmo com
o paciente em repouso. Depois de um més, ndo observando
melhora, procurou atendimento médico.

O exame fisico (3 jun 2004) revelou frequéncia cardiaca
98 bpm, 24 incursdes respiratérias por minuto, pressao
arterial 140/110 mmHg, aumento da pressao venosa jugular,
estertores em base hemitérax esquerdo. O exame do coragao
revelou batimentos arritmicos, bulhas hipofonéticas e sopro
sistlico +++/4+ em drea adrtica. O figado foi palpado a
2 c¢m do rebordo costal direito e havia edema ++/4+ em
membros inferiores.

A radiografia de térax revelou aumento da area cardiaca
de configuragao arredondada.

O eletrocardiograma (5 jun 2004) revelou flutter atrial,
frequéncia cardiaca 79 bpm, baixa voltagem do complexo
QRS no plano frontal, eixo QRS desviado para direita e
anteriorizado e diminuigdo de potenciais de ventriculo
esquerdo, sugestivo de sobrecarga ventricular direita e area
eletricamente inativa parede lateral (Figura 1).

O ecocardiograma (3 jun 2004) revelou que as dimensoes
do ventriculo esquerdo e do atrio esquerdo eram semelhantes
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Fig. 1 - (ECG): flutter atrial e provével sobrecarga ventricular direita (SAQRS para direita e anteriorizado).

as anteriormente medidas e hipertrofia do ventriculo direito
e grande derrame pericdrdico, sem sinais de restricio ou
tamponamento cardfaco (Tab. 1).

Foram indicadas drenagem e biépsia pericardica. Na
intervengdo (5 jun 2004) houve drenagem de 450 ml de
liquido citrino. O exame anatomopatoldgico dos fragmentos
de pericardio examinados revelou discreta fibrose e
neovascularizacdo do pericardio, sem evidéncia de células
neopldsicas ou infiltrado inflamatério.

O ecocardiograma de controle (15 jun 2004) revelou
derrame pericérdico discreto.

Houve melhora da dispneia e o paciente recebeu alta
hospitalar (15 jun 2004).

Evolugéo ecocardiografica

2003 2004 2007 11 jun 08

Aorta (mm) 26 32
Atrio esquerdo (mm) 58 58 62 59
Septo (mm) 23 19 20 22
Parede posterior (mm) 12 13 12 12
Ventriculo esquerdo

Diéstole (mm) 37 40 42 38

Sistole (mm) 25 30 29 29
FEVE (%) 68 56 48
Pressao sistélica VD (mmHg) 60
Ventriculo direito (mm) 40 Dilatado  Dilatado

O mapeamento da espessura miocardica por
ecocardiograma (4 jun 2007) revelou as seguintes medidas
dos segmentos: anterior (basal 177 mm, médio 19 mm),
anterosseptal (basal 20 mm, médio 22 mm), inferosseptal
(basal 15 mm, médio 16 mm), inferior (basal e médio 11 mm)
e inferolateral (basal 12, médio 13 mm), anterolateral (basal
11 mm, médio 15 mm), apical septal 14 mm, apical lateral
14 mm, calota apical 12 mm.

O eletrocardiograma de alta resolucao (26 jul 2007) revelou
alargamento do QRS - duragdo de QRS padrao 140 ms;
duracao do QRS filtrado 130 ms; duracdo abaixo de 40 mV
14 ms; e auséncia de potenciais tardios de baixa amplitude
nos 40 ms finais, 61,7 mV.

A dispneia aos esforgos moderados permaneceu estavel por
mais 4 anos, até que em maio de 2008 progrediu até aparecer
mesmo no repouso, no declbito e surgir edema generalizado.
Depois de 20 dias, como ndo houvesse melhora, procurou
novamente atendimento médico (6 jun 2006).

O exame fisico (6 jun 2008) revelou paciente em regular
estado geral, com frequéncia de pulso de 90 bpm, pressao
arterial 70/50 mmHg. A pressao venosa jugular estava elevada.
A semiologia pulmonar foi normal. A semiologia cardiaca
revelou hipofonese de bulhas e ndo havia sopros. O abdome
era globoso e havia ascite, além de edema escrotal e de
membros inferiores ++++/4+.

O ECG (6 jun 08) revelou fibrilagao atrial, frequéncia
cardiaca 96 bpm, duragao QRS 143 ms, baixa voltagem do
complexo QRS, SAQRS + 130 para frente, bloqueio do ramo
direito, com R puro em V1 e V2, e drea eletricamente inativa
lateral (Figura 2).
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Fig. 2 - (ECG): fibrilagéo atrial, baixa voltagem plano frontal, QRS alargado, R puros me V, e V.

A radiografia de térax (6 jun 2008) revelou aumento global
de drea cardiaca sem sinais de congestdao pulmonar.

Os exames laboratoriais (6 jun 08) revelaram hemoglobina
11,5 g/dl, hematécrito 34%, leucéeitos 6.700/mm? (68%
neutréfilos, 1% eosindfilos, 1% basofilos, 13% linfécitos e
17% mondcitos), plaquetas 161.000/mms3, ureia 67 mg/d|,
creatinina 2,3 mg/dl, potéssio 3,6 mEq/l, sédio 136 mEq/l,
tempo de protrombina INR 2,7, relacao de tempos de
tromboplastina ativada 1,57, creatinofosfoquinase fragdo MB
massa 3,73 ng/ml e troponina 1 0,21 ng/ml.

O ecocardiograma (11 jun 08) revelou hipocinesia do
ventriculo esquerdo e direito, e de insuficiéncia tricispide
acentuada e derrame pericardico moderado. (Tab. 1).

A ultrassonografia de abdome total (12 jun 08) revelou
vias urindrias sem anormalidades, ectasia da veia cava inferior
e hepaticas, ascite moderada, figado com bordas rombas e
textura finamente heterogénea.

Os exames laboratoriais (12 jun 08) revelaram creatinina
2,94 mg/dl, ureia 110 mg/dl, potassio 5,9 mEq/l, sédio
134 mEqg/l.

A cintilografia de ventilagao e de perfusdao pulmonar (16
jun 08) foi considerada como de baixa probabilidade de
tromboembolismo pulmonar.

A cintilografia cardiaca com pirofosfato de tecnécio (20
jun 2008) revelou captacao discreta a moderada difusa no
miocdrdio (Figura 3 e 4).

A ressonancia magnética cardiaca (27 jun 06) revelou
dilatacao biatrial acentuada; cdmaras ventriculares de
dimensbes normais; disfuncao ventricular esquerda discreta
por hipocinesia difusa; fungdo ventricular direita normal.
Havia refluxo tricGspide acentuado e moderado derrame
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Fig. 3 - Cintilografia pirofostato de tecnécio em projegéo anterior - captagao
do pirofostato em area cardiaca, além da captagdo mais intensa em esterno.

pericardico, derrame pleural bilateral e ndo havia trombos.
Os achados foram considerados compativeis com amiloidose.

A pesquisa de proteina de Bence Jones na urina foi
negativa.

Na evolugao o ecocardiograma (11 jul 08) revelou derrame
pericardico acentuado (Tab. 1).

Apesar do tratamento com uso de diuréticos e inotrépicos
por via intravenosa, houve piora acentuada do quadro com
edema generalizado, derrame pleural e derrame pericérdico.
Foi realizada outra drenagem pericardica, além de paracentese
bilateral do térax sem intercorréncias (18 jul 08).
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Fig. 4 - Cintilografia pirofostato de tecnécio em obliqua anterior esquerda
60° - captagdo do pirofostato em érea cardiaca, além da captagdo mais
intensa em esterno.

O paciente apresentou tosse com expectoragao purulenta.
Foram identificados cocos gram positivos no liquido pleural
esquerdo. Foi iniciada a antibioticoterapia com oxacilina
e ceftriaxona (21 jul 08) substituidos no dia seguinte por
tazobactam e vancomicina.

A ultrassonografia de abdome total (22/07/08) revelou
hepatomegalia com forma e contornos normais e bordas
rombas; as vias biliares intra e extra-hepaticas foram normais
e havia esplenomegalia homogénea; ascite moderada. Os
rins estavam normais.

Os exames laboratoriais (26 jul 2008) revelaram
hemoglobina 10,5 g/dl, hematécrito 33%, leucécitos 36400/
mm? (3% promielécitos, 2% mielécitos, 8% metamielécitos,
9% bastonetes, 63% segmentados, 2% eosindfilos, 1%
baséfilos, 3% linfécitos e 9% mondcitos), plaquetas 102.000/
mm3, ureia 77 mg/dl, creatinina 3 mg/dl, bilirrubinas 7,8
mg/dl (direta 6,6 mg/dl), fosfatase alcalina 107 Ul/l, gama
GT 215 Ul/l, aspartato aminotransferase 47 Ul/ml, alanina
aminotransferase 45 Ul/|, proteina C reativa 163 mg/l, lactato
arterial 52 mg/dl, tempo de protrombina (INR) 2,1, relagao
TTPA 1,5, gasimetria arterial: pH 7,20, pCO, 39,5 mmHg,
pO, 75,7 mmHg, saturagdo de O, 92,5%, bicarbonato 14,8
mEq/| e excesso de base -12,TmEq/!.

Apesar das medidas terapéuticas o paciente evoluiu em
choque séptico a partir de 23 jul 2008, instalou-se faléncia de
mdltiplos 6rgaos e faleceu em assistolia (27 jul 2008).

Aspectos clinicos

O paciente, em seu quadro clinico inicial, aos 33 anos de
idade, apresentou-se com queixa de dispneia desencadeada
aos esforgos. Nesse momento, havia importdncia em tentar
definir a origem mais provavel da queixa. Quando resultante
de cardiopatia, a dispneia associa-se a aumento da pressao
capilar pulmonar, com consequente congestao intersticial
secunddria. Outras potenciais causas seriam pulmonares, por
alteragoes tireoideas, anemia, etc'2. A presenga de aumento

de drea cardiaca relatada na primeira radiografia de térax
aumenta, j& nesse momento, a probabilidade de que a origem
fosse cardfaca.

Trata-se, portanto, de paciente com insuficiéncia cardiaca
(IC), que poderia ser decorrente de disfuncao sistélica (fragao
de ejecao - FE - menor que 50%) ou diastélica do ventriculo
esquerdo (VE) (dificuldade anormal para o enchimento do
VE na diéstole)’.

Disfungao diastélica é a causa de IC em 40 a 50% dos
pacientes. Para o diagnéstico de insuficiéncia cardiaca com
fracdo de ejegao preservada (ICFEP) e disfungao diastélica
é necessdria a presenca simultdnea de trés fatores: sinais ou
sintomas de IC congestiva; FE de VE normal ou discretamente
reduzida; e evidéncias objetivas de disfungao diastélica de VE:
relaxamento e enchimento anormal do VE, distensibilidade
diastélica anormal ou rigidez diastélica. As evidéncias de
disfungdo diastdlica podem ser obtidas a partir de dados
hemodinadmicos, niveis de peptideos natriuréticos, dados
ecocardiograficos e do Doppler tecidual®.

A evolugdo com dor precordial e palpitagdes, apds 2 anos,
sem alteragoes significativas no exame fisico, com hipertrofia
ventricular e fracao de ejecao normal no ecocardiograma,
além de derrame pericardico e auséncia de coronariopatia,
remete-nos as possibilidades de doenca cardiaca hipertensiva,
miocardite acompanhada por acometimento pericardico,
cardiomiopatia hipertréfica (CMH) e sindromes restritivas,
como as doengas de depésito.

A doenga cardiaca hipertensiva pode ser definida como
resultado da sobrecarga imposta ao VE pelo aumento da
pressao arterial e da resisténcia vascular periférica total.
Nesse caso, trata-se de um paciente jovem com hipertrofia
ventricular esquerda (HVE) evoluindo com ICFEP. Como
consequéncia da HVE pode-se observar incidéncia aumentada
de algumas arritmias, como extrassistoles ventriculares,
arritmias ventriculares complexas® e fibrilacao atrial (FA), o
que justificaria as taquiarritmias apresentadas pelo paciente.

Para o diagnéstico de HVE, o eletrocardiograma (ECC) é um
método pouco sensivel, porém bastante especifico, entretanto
os achados do paciente em discussdao nao preenchem esses
critérios. Ja o ecocardiograma é um método de baixo custo
e é considerado o método ndo invasivo de eleicdo para o
diagnéstico de aumento de massa cardiaca. Poder-se-ia pensar
em investigacao para hipertensao secundaria por se tratar de
um paciente jovem com HVE. Porém, nesse caso, uma vez
que o paciente aparentemente obteve controle pressérico
utilizando apenas 5 mg de enalapril, portanto com f4cil
controle pressorico, pela evolugao apresentada e pelo fato da
hipertrofia ser claramente assimétrica, a hipdtese de doenga
cardiaca hipertensiva poderia ser descartada®”.

As miocardites, que sdo mais frequentemente causadas
por agentes virais®, possuem um amplo espectro de
apresentagao clinica, que varia desde quadros subclinicos
ou oligosintomdticos até a morte stbita cardiaca. A infecgao
por alguns agentes especificos pode estar associada a
apresentagdes menos frequentes, como o fenédtipo de
cardiomiopatia hipertréfica sem disfungao ventricular -
inicialmente apresentado pelo caso em questao - que pode
ser causado pelo virus da hepatite C, sendo esse de maior
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prevaléncia em populagoes de paises asidticos’. Também na
miocardite fulminante, caracterizada por apresentacao aguda
muito grave, inclusive com choque cardiogénico, observa-se,
na avaliagdo ecocardiografica, um aumento da espessura
septal com menor aumento dos diametros ventriculares.

A presenca de arritmias associadas as alteragbes miocardicas
é também frequente nas miocardites, necessitando muitas
vezes de tratamento especifico, e/ou sendo indicador de
possivel evolucdo desfavoravel da doenga, como ocorre
na miocardite de células gigantes. Nesse tipo especifico
de inflamagdo miocardica, entretanto, seria esperada uma
histéria de menor duracio - diferentemente do apresentado
pelo caso -, uma vez que os pacientes apresentam malmau
progndstico, com sobrevida média de menos de 6 meses,
e necessidade muito frequente de transplante cardiaco
quando sobrevivem ao quadro agudo®. A miocardite cronica
ativa, por sua vez, caracteristicamente teria uma evolugao
mais prolongada e insidiosa, em geral com manifestacao
fenotipica de cardiomiopatia dilatada, chegando a indices
de mortalidade de 56% em 4 anos. Pode ainda ocorrer
acometimento pericardico associado as miocardites®.

Outra hipétese para o caso sao as cardiomiopatias restritivas
e infiltrativas, que se caracterizam por limitagdo ao enchimento
ventricular e rigidez ventricular, com ventriculos normais ou
discretamente dilatados e dilatagao atrial importante®. A
espessura ventricular € normal ou aumentada, dependendo
da etiologia. Os sintomas podem ser decorrentes da faléncia
do ventriculo direito (VD), que se manifesta com aumento
da pressdo venosa jugular, edema periférico e ascite e/ou
faléncia do VE, ocasionando dispneia e edema pulmonar'®'.
A cardiomiopatia restritiva é a mais rara das cardiomiopatias,
sendo a amiloidose sua forma mais comum'.

Como uma das causas de cardiomiopatia restritiva, a
sarcoidose é uma doenga granulomatosa sistémica de etiologia
desconhecida, caracterizada pelo envolvimento de varios
tecidos por granulomas nao caseosos'>. O envolvimento
cardiaco primario é infrequente e as manifestagdes clinicas
aparecem em menos de 5% dos pacientes e se caracterizam
por distdrbios de condugdo, arritmias ventriculares, sincope
e morte sibita. O envolvimento miocardico direto pelos
granulomas e tecido cicatricial pode manifestar-se em forma de
cardiomiopatia dilatada ou restritiva, com curso progressivo'#'>.
O ECG é inespecifico, podendo apresentar anormalidades da
onda T, bloqueios ou ondas Q patolégicas. Outros achados
incluem pericardite e cor pulmonale. O ecocardiograma pode
revelar adelgagamento das paredes ventriculares e aumento
da ecogenicidade'*'. A ressonancia magnética cardiaca
(RMC) é um método altamente sensivel e especifico para o seu
diagnéstico. O caso apresentado mostra apenas acometimento
cardiaco sem as demais manifestagbes dessa doenca, e a
RMC nao evidenciou alteragoes sugestivas, o que torna pouco
provavel que seja esse o diagndstico do paciente'”.

A doenga de Fabry é um distarbio hereditario com heranga
recessiva ligada ao cromossomo X, resultante da deficiéncia
da enzima lisossdmica alfa galactosidase A. Em sua forma
classica, caracteriza-se por envolvimento acentuado da pele,
dos rins e do miocardio, incluindo a manifestacao de angina
pectoris e infarto do miocardio, embora na maioria das vezes
as artérias corondrias tenham aspecto angiografico normal. Ha
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aumento da espessura do VE, com fungao sistdlica preservada
e discretas, disfuncao diastdlica e insuficiéncia mitral. A RMC
é adequada para diferenciar a doenga de Fabry de outras
cardiomiopatias'®'". O paciente em discussao nao apresenta
manifestagOes extracardiacas compativeis com a doenga e a
RMC é sugestiva de outra doenga.

A hemocromatose resulta do depésito de ferro em tecidos
parenquimatosos, como coragao, figado, gdbnadas e pancreas.
Sua apresentagdo classica é através do aparecimento de
insuficiéncia cardiaca, cirrose hepatica, disfungdo erétil,
diabetes mellitus e artrite. O envolvimento cardiaco
leva ao padrao combinado de cardiomiopatia dilatada e
cardiomiopatia restritiva com disfungdes sistélica e diastdlica.
O ECG inclui alteragdes do segmento ST e da onda T e
arritmias supraventriculares. O ecocardiograma revela
espessamento de parede, dilatagao e disfungao ventriculares.
Os marcadores de cinética do ferro mostram-se alterados'®"".
A RMC com aquisicao com a técnica T2 estrela pode fechar o
diagndstico'®. No paciente em questao, nao ha manifestagoes
extracardiacas sugestivas e os exames complementares nao
sao compativeis com hemocromatose.

As doencas endomiocardicas manifestam-se com fibrose
endocardica que oblitera o apice dos ventriculos e as regides
subvalvares'®'". Como se pode observar, esse ndo é o padrao
do paciente em discussao.

A amiloidose é uma doenga de depésito que pode ser
classificada de acordo com a natureza bioquimica da proteina
amiloide em amiloidose primaria, secundaria, senil, familiar
e amiloidose dos pacientes com insuficiéncia renal dialitica.
Deve ser considerada como diagnéstico diferencial em
qualquer paciente com mais de 40 anos com insuficiéncia
cardfaca inexplicavel, sindrome nefrética, neuropatia periférica
ou hepatopatia. A amiloidose secundéria e a amiloidose dos
pacientes renais cronicos raramente apresentam envolvimento
cardiaco. No ECG sao encontrados bloqueios atrioventriculares
e complexos QRS de baixa voltagem, e o ECG de alta resolugao
tem valor na predigao do risco de morte stbita, diferentemente
do que ocorre nos casos de CMH. De forma semelhante a
essa outra doenca, entretanto, a infiltracao amiloide também
predispde a FA e arritmias ventriculares'®'"120,

O ecocardiograma mostra aumento da espessura
miocardica, que tem aspecto granuloso, dilatagcao de
atrios, derrame pericardico, pleural ou ambos e disfungao
diastélica. O derrame pericdrdico nao evolui habitualmente
para tamponamento cardiaco, e a presenca de disfungao do
VD é um preditor independente de mau prognéstico'''. A
cintilografia com pirofosfato de tecnécio mostra captagao
proporcional a intensidade do depésito amiloide'. Uma
vez que esse radioisétopo é capaz de ligar-se ao célcio, o
exame pode estar alterado também em outras situagoes,
como calcificagbes e outras doengas de depésito. A RMC
tem alta sensibilidade e especificidade que pode variar de
75% a 94%, quando é encontrado padrao caracterizado
por realce global e heterogéneo subendocardico tardio com
gadolinio'2'?2 enquanto a bi6psia caracteriza a substancia
amiloide e confirma a suspeita de amiloidose.

No caso em discussao, inicialmente o diagnéstico de
amiloidose parece pouco provével pela idade do paciente
e pelo ECG apresentado. Entretanto, na evolugao do caso
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a mudanga do padrao eletrocardiogréfico aproxima-se mais
daquele comum aos casos de amiloidose (baixa voltagem), ndo
sendo possivel, porém, estabelecer se isto ndo teria ocorrido
apenas pelo derrame pericardico. Ademais, a pesquisa da
proteina de Bence Jones foi negativa. Por outro lado, o
paciente apresenta sindrome restritiva grave e foi realizada
cintilografia com pirofosfato e RMC que sdo compativeis
com esse diagnostico. Dessa forma, seria possivel pensar
em amiloidose cardiaca, em sua forma primdria, como o
diagnéstico do caso apresentado.

Um diagnéstico diferencial da cardiomiopatia restritiva é
a pericardite constritiva, caracterizada por fibrose pericardica
que impede o enchimento das camaras cardiacas. Ocorre
congestao venosa sistémica e redugao do indice cardiaco.
O ECG revela, normalmente, alteracoes inespecificas da
onda T e redugdo da voltagem, além de sinais de sobrecarga
atrial esquerda ou FA. A radiografia de térax mostra aumento
atrial direito e o ecocardiograma pode revelar calcificagoes
pericardicas e derrame pericédrdico. Entretanto, no presente
caso, foram observados aumento da espessura da parede
ventricular, pressao sistélica de artéria pulmonar superior
a 50 mmHg e RMC sem espessamento pericardico, sendo
todas essas alteragOes sugestivas de sindrome restritiva, e
nao constritiva'®'.

Por fim, a CMH constitui a doenga cardiaca genética
de maior prevaléncia®® e a causa mais comum de morte
stibita cardiaca em pessoas jovens?. E caracteristico da
doenga um padrao assimétrico de hipertrofia, havendo
mais frequentemente (em 70% a 75% dos casos) evidéncia
ecocardiogréfica de hipertrofia difusa do septo ventricular e
da parede anterolateral, bem como descricao de hipertrofia
de ventriculo direito em alguns pacientes®. As manifestagbes
clinicas podem surgir em qualquer idade, sendo mais frequente
o diagnéstico durante a adolescéncia e o inicio da vida adulta.

A desorganizagdo da arquitetura miocdrdica induzida
pela doenga, associada ao aumento da massa ventricular
e a alteragbes presentes na microvasculatura coronariana
levam a isquemia miocardica silenciosa, com formagao
de éreas de fibrose, que podem corresponder a regides
eletricamente instaveis, de onde podem se originar arritmias
ventriculares. Além disso, essas areas de fibrose, associadas
a hipertrofia regional (em geral, septal), podem levar a
alteragbes no ECG, com sobrecarga atrial, por exemplo,
ondas R em V1, diminuicao de ondas R e surgimento de
ondas Q em derivagoes de parede lateral (DI, aVL, V5 e
V6), alteragdes de repolarizacao ventricular e, em caso de
fibrose em parede lateral, desvio do eixo para a direita, como
pode ser observado no paciente em questdo. Na evolugao
da doenga, pode ainda ocorrer, de modo compativel com
esse caso, alargamento do QRS*.

Os pacientes podem apresentar obstrugao a via de saida
do VE, que esta relacionada ao desenvolvimento do quadro
clinico de insuficiéncia cardiaca, a maior taxa de 6bito
cardiovascular e a maior risco de morte sibita®, e que é
reduzida com o uso de betabloqueadores, e aumentada, entre
outras situagbes, na presenca de extrassistoles ventriculares
(EV) e na manobra de Valsalva.

O paciente em questao apresentou piora clinica apés a
suspensao de amiodarona e inicio do uso de atenolol. Em caso

de ser CMH o diagnéstico, e portanto o uso de betabloqueador
ter sido corretamente indicado, a suspensao da amiodarona
pode ter se associado a um aumento na frequéncia de EV, com
consequente aumento do gradiente subadrtico, podendo ter
levado ao surgimento de componente obstrutivo na doenga
gerando, assim, a piora do sintoma de dispneia. Outra possivel
causa da piora com a suspensao da amiodarona teria sido a
maior incidéncia de arritmias paroxisticas supraventriculares,
como a FA, reconhecidamente associadas a piora clinica
desses pacientes, com piora do prognéstico?***. Sabe-se que
a incidéncia de arritmias supraventriculares, incluindo FA,
por registros em Holter, pode chegar a até 30% em adultos®.
A presenga de FA nessa populagdo, mesmo no primeiro ou
segundo episddio paroxistico, é capaz de gerar formagdo de
trombos e fendmenos cardioembdlicos, fazendo com que
haja indicagdo de anticoagulagao nesses pacientes, com baixo
limiar para seu inicio*?.

Dez a 15% dos pacientes evoluem com insuficiéncia
cardiaca limitante (classe funcional New York Heart
Association Il ou IV), e apenas 3% manifestam doenga
avangada com FE de VE menor que 50%%. Um estudo
publicado em 2007 mostrou, entre 1.226 pacientes com
diagnéstico de CMH, prevaléncia de fenétipo do tipo
restritivo de 1,5%°. Os pacientes com o fenétipo estudado
apresentaram mais disfungdo diastélica e maior didmetro
atrial esquerdo, além de menor tolerancia ao exercicio e pior
progndstico, com sobrevida de 56% em 5 anos - versus 90%
naqueles sem o fenétipo do tipo restritivo (p=0,008) - tendo
sido observados, em 42% dos casos, sinais de insuficiéncia
cardiaca direita, como ascite, desconforto abdominal e edema.
Houve, ainda, maior tendéncia ao desenvolvimento de FA ou
flutter atrial e maiores taxas de acidente vascular cerebral.
Pode-se observar que, durante sua evolucao, o paciente ora
relatado apresentou diversas caracteristicas compativeis com
esse fendtipo da doenca.

Diante da possibilidade de ocorréncia de morte stbita,
estudos prévios definiram marcadores de risco, utilizados
na estratificagao desses pacientes. Aqueles diagnosticados
antes dos 14 anos de idade apresentam maior risco. Outros
fatores incluem: histéria pessoal de sincope ou morte stibita
revertida; histéria familiar de morte sibita; hipertrofia grave
(maior que 30 mm)*; presenga de taquicardia ventricular
nao sustentada (TVNS) na monitorizagdo por Holter;
comportamento pressérico anormal ao esforco - queda da
pressao arterial ou aumento menor que 25 mmHg da pressao
sistélica?®. O ECG de alta resolugao, a anélise da dispersao
do intervalo QT e da variabilidade da frequéncia cardiaca
apresentam baixa acurdcia preditiva®'. No caso em questdo,
o paciente apresentou, entre os fatores de risco listados,
TVNS na monitorizagao por Holter, e ndo teve uma curva
pressorica que pudesse ser avaliada no teste ergométrico,
posto o baixo trabalho realizado.

O quadro clinico teve um carater progressivo, desde o seu
diagnéstico, caracterizado por trés episddios mais importantes de
descompensagao, com alteragoes clinicas, eletrocardiogréficas
e ecocardiograficas cada vez mais significativas. Em sua
dltima internagao, o paciente evoluiu com disfungao sistélica
biventricular, derrame pericardico acentuado, edema, ascite e
choque cardiogénico, acompanhados por insuficiéncia renal,
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coagulopatia e infeccao pulmonar complicada com choque
séptico, culminando em 6bito.

Considerando a idade da apresentagdo inicial, as
alteragdes clinicas encontradas ao longo dos anos de
evolucao, as alteragcdes nos exames subsididrios realizados e
as caracteristicas de cada uma das doengas apresentadas ao
longo desta discussao, consideramos a CMH como a principal
hipdtese diagndstica nesse caso.

Dr. Rafael Moura de Almeida e
Dr. Lucas José Tachotti Pires

Hipotese diagnéstica
Sindrome restritiva secundaria a cardiomiopatia hipertréfica.

Dr. Rafael Moura de Almeida e
Dr. Lucas José Tachotti Pires

Cintilografia
Cintilografia com 99 mTc-pirofosfato de 20 de junho de
2008 (Figuras 3 e 4).

As imagens cintilograficas do térax, realizadas 3 horas apés
a administracao endovenosa do 99 mTc-pirofosfato, obtidas
nas projecoes anterior e obliqua anterior esquerda de 60°
demonstram captagao difusa na projecao cardiaca de grau
discreto/moderado.

O 99mTc-pirofosfato liga-se ao célcio intracelular, que
se acumula nas células devido a alteracbes do sarcolema. E
importante ressaltar que o miocardio normal nao apresenta
captagdo de 99mTc-pirofosfato. O exame era muito
utilizado no passado para avaliagao de infarto agudo do
miocdrdio, onde o padrdo classico é de captagao focal
na parede acometida. A captagdo difusa é um achado
infrequente e pouco especifico, geralmente relacionado
a doengas que acometem o coracao difusamente como
amiloidose, sarcoidose, perimiocardites, endocardites ou
infarto subendocardico. Na amiloidose o grau de captacao
estd relacionado com o grau de espessamento do miocardio,
portanto com implicagdes progndsticas****. No caso em
questdo, a captacao difusa em cardiomiopatia hipertréfica
nao é esperada, podendo estar relacionada aos achados da
necropsia de infarto subendocardico e/ou pericardite.

Dr. José Soares Junior, Dr. Wilson Ichiki
e Dr. Wilson André Ichiki

Necropsia

A abertura do saco pericardico houve saida de cerca de
250 ml de sangue e codgulos, observando-se pericardite
fibrinosa, difusa. O coragdo pesou 510 g (normal: 300-350
g) e exibia aumento do volume das quatro cdmaras cardiacas.
Havia dilatagdo moderada do ventriculo direito e dos atrios.
Os ventriculos apresentavam hipertrofia moderada e simétrica,
com relagao entre as espessuras do septo ventricular e da
parede livre do ventriculo esquerdo = 1,2, sem obstrucao
cavitdria, notando-se extensas dreas de fibrose no miocérdio
do ventriculo esquerdo (Figuras 5 e 6). O endocardio de
ambos os ventriculos era delgado, liso e brilhante. Na auricula
direita havia um pequeno trombo misto, em organizacao. Nao
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foram encontradas anormalidades nas valvas atrioventriculares
ou ventriculo-arteriais. O estudo das artérias corondrias
evidenciou trajeto intramiocardico (“ponte miocdrdica”) do
2220 42 cm do ramo interventricular esquerdo (Figura 7) e, a
histologia, havia aterosclerose corondria leve, com obstrucao
méxima de 30% da luz das artérias corondrias principais.

Cortes histolégicos dos ventriculos mostraram hipertrofia
miocardica difusa, desarranjo espacial de cardiomidcitos

Fig. 5 - Corte do coragédo do tipo quatro cdmaras: hipertrofia simétrica dos
ventriculos esquerdo e direito, sem obstrugédo cavitaria. Relagéo entre
espessura do septo ventricular/espessura da parede lateral livre do ventriculo
esquerdo = 17 mm/14 mm=1,2.

Fig. 6 - Corte transversal dos ventriculos: hipertrofia miocardica dos ventriculos
esquerdo e direito e fibrose acentuada no miocardio do ventriculo esquerdo
(entre setas).
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Fig. 7 - Cortes transversais dos ventriculos: trajeto intramiocérdico do ramo
interventricular anterior da artéria coronaria esquerda (e - endocardio; m -
miocérdio; * - luz coronéria).

e de feixes de fibras cardiacas em mais de 20% das areas
amostradas, fibrose intersticial difusa desde a regiao
subendocardica até a subepicardica, e espessamento
da parede das artérias coronarias intramurais devido a
proliferagao mediointimal de células musculares lisas (figura
8). Embora presentes em ambos os ventriculos, essas alteragoes
eram mais acentuadas no septo ventricular e na parede
livre do ventriculo esquerdo. As pesquisas histoquimicas de
substancia amiléide e de glicogénio no miocdrdio resultaram
negativas. Diante dos achados anatomopatolégicos da
necropsia, fez-se o diagnéstico de cardiomiopatia hipertréfica,
forma restritiva, sem obstrucdo da via de saida. Observou-se,

ainda, congestao passiva cronica em pulmées, figado e bago
e edema generalizado de tecido subcutaneo, consequentes
a insuficiéncia cardiaca congestiva.

Nos demais 6rgaos foram encontradas alteracdes
secundarias ao choque, representadas por dano alveolar
difuso e hemorragia intralveolar nos pulmées, necrose tubular
aguda nos rins, necrose hepdtica centrilobular e infartos
subendocardicos recentes, pequenos e multifocais. Nos
pulmébes havia areas localizadas de broncopneumonia em fase
inicial. Porém, nao foram observadas alteragdes morfoldgicas
sugestivas de infecgao em outros érgaos. A presenca de sangue
e codgulos no saco pericdrdico pareceu ser mais um evento
final, resultado das manobras de ressuscitacao.

A causa do ébito foi faléncia de miiltiplos érgaos decorrente
de choque, predominantemente cardiogénico e agravado pela
infecgao pulmonar.

Léa Maria Macruz Ferreira Demarchi

Diagnésticos anatomopatologicos

1) Cardiomiopatia hipertréfica simétrica, ndo obstrutiva;
2) Insuficiéncia cardiaca congestiva; 3) Choque misto
(cardiogénico/infeccioso); 4) Faléncia de mdiltiplos 6rgaos.

Léa Maria Macruz Ferreira Demarchi

Comentario

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é definida
como cardiomiopatia primaria genética, caracterizada
morfologicamente por hipertrofia nao dilatada do ventriculo
esquerdo, na auséncia de outra doenca sistémica ou cardiaca
capaz de causar tal alteracao ventricular, como por exemplo,
a hipertensao arterial sistémica e a estenose de valva adrtica*.

Tem espectro clinico abrangente, exibindo grande
variabilidade morfoldgica, de sintomas e risco de complicagoes
como morte stbita e insuficiéncia cardiaca®.

As principais caracteristicas anatdmicas da CMH foram
obtidas a partir de dados de observagao de necropsias e sao
assim definidas*: hipertrofia miocardica, desarranjo espacial
de cardiomidcitos, artérias corondrias intramurais com
alteragbes obstrutivas e fibrose miocardica.

A hipertrofia miocardica pode ser assimétrica ou simétrica.
A forma de apresentagdao mais comum é a assimétrica,
caracterizada por hipertrofia mais acentuada do septo
ventricular, sendo que a relagao entre as espessuras do septo
ventricular/parede lateral do ventriculo esquerdo deve ser igual
ou maior que 1,3%. Quando localizada na porgao basal do
septo ventricular, a hipertrofia causa obstrugao da via de saida
do ventriculo esquerdo e, consequentemente, hd espessamento
da cuspide anterior mitral e fibrose endocardica septal
subadrtica. Devido ao atrito constante entre o folheto valvar
e o endocdrdio septal, a fibrose endocérdica pode adquirir o
formato de imagem em espelho da clspide anterior mitral. A
forma simétrica caracteriza-se por hipertrofia concéntrica do
ventriculo esquerdo, sem obstrugdo da via de saida ventricular.

Na CMH, o desarranjo espacial de cardiomidcitos deve
estar presente em mais de 20% das dreas histologicamente
amostradas®” e caracteriza-se por conexdes intercelulares
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Fig. 8 - Microscopia optica de cortes histolégicos do miocérdio do ventriculo esquerdo: A- Hipertrofia miocardica (hematoxilina-eosina, lente objetiva 40x). B- Desarranjo
espacial de cardiomiécitos (tricrémico de Masson, lente objetiva 20x). C- Fibrose miocardica difusa (areas em azul pelo tricrémico de Masson, lente objetiva 2,5x). D-
Diminuigéo da luz e espessamento das tunicas intima e média em parede de ramos intra-miocérdicos de artérias coronarias (coloragéo de Miller para fibras elasticas,

lente objetiva 20x).

mudltiplas e cadticas, sob a forma de angulos retos e obliquos®*.
Pode ser encontrado em qualquer parede de ambos os
ventriculos e, mais frequentemente, ocupa grandes porgoes
do ventriculo esquerdo. Areas extensas de desarranjo sio
descritas em pacientes jovens que morreram em consequéncia
da doenca™.

As artérias corondrias intramurais apresentam alteragoes
obstrutivas caracterizadas por espessamento de parede e
estreitamento luminal, devido ao aumento de deposicao de
coldgeno nas tiinicas intima e média. Tais alteragbes, associadas
a desproporcao entre a hipertrofia da massa ventricular e a
circulagdo corondria, resultam em isquemia miocardica e
consequente fibrose, que pode ser focal ou transmural**.

Outro achado frequente na CMH é o trajeto intramural
ou “ponte miocardica” do ramo interventricular anterior da
artéria corondria esquerda, que também foi observado nesse
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