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Miocardiopatia Hipertrófica. Papel da Ecocardiografia
Doppler no Diagnóstico e na Orientação Terapêutica

Atualização

A miocardiopatia hipertrófica (MH) caracteriza-se por
apresentar hipertrofia simétrica ou assimétrica do miocárdio
ventricular, geralmente com predomínio no septo interven-
tricular (SIV), com ou sem obstrução dinâmica de via de saída 1-3.
A cavidade ventricular costuma ser de tamanho normal ou
reduzida e apresenta disfunção diastólica resultante, princi-
palmente, de déficit do relaxamento ventricular, mas também
devido ao aumento da rigidez intrínseca da parede e da redu-
ção da câmara ventricular 4,5. A função contrátil costuma ser
normal ou hiperdinâmica. A MH pode se apresentar desde
uma forma assintomática até situações de insuficiência cardí-
aca avançada ou de morte súbita, muitas vezes, sem nenhuma
sintomatologia prévia, tornando o seu diagnóstico precoce
difícil, porém, imprescindível em alguns casos 6.

A ecocardiografia é o exame mais empregado atual-
mente na avaliação da MH. Tem sido empregada tanto na
investigação de casos suspeitos quanto para screening de
parentes de pacientes com a doença. Através da ecocar-
diografia é possível avaliar os aspectos morfológicos, fun-
cionais e hemodinâmicos da MH 7.

A participação do ecocardiograma no estudo das
miocardiopatias (MC) é cada vez mais decisiva em sua ca-
racterização e no esclarecimento dos mecanismos fisiopa-
tológicos envolvidos, com importantes implicações tera-
pêuticas e prognósticas sendo, atualmente, o método de
maior aplicabilidade nas várias formas de MC. Apesar do
ecocardiograma ter alta sensibilidade para detectar a MC, tal
constatação não é, em muitos casos, específica para este
diagnóstico. Na prática, o diagnóstico de MC é realizado
após a exclusão de todas as demais doenças cardiovas-
culares, que podem provocar dano miocárdico secundário,
contudo, deve ser lembrado que essas doenças podem co-
existir com uma MC.

Aspectos ecocardiográficos

Critérios diagnósticos - O achado ecocardiográfico
característico na MH é a hipertrofia do ventrículo esquerdo

(VE), porém, há uma grande variabilidade no seu grau e pa-
drão. A maioria dos pacientes (90%) apresenta a forma
assimétrica clássica com predomínio no SIV 8 (tab. I). As
demais paredes do VE costumam apresentar graus variáveis
de hipertrofia, exceto a parede posterior (PP) que costuma
ter espessura normal 9. Nesta forma, o SIV geralmente apre-
senta uma espessura >15mm (normal <10-11mm) e a relação
SIV/PP é >1,3, fato pelo qual a MH é, algumas vezes,
indevidamente chamada de hipertrofia septal assimétrica
(HSA) 10,11.

Mesmo porções contíguas do VE podem apresentar
diferentes espessuras e a transição entre elas é, freqüen-
temente, abrupta. Dessa forma, em adultos, o diagnóstico de
MH pode ser feito a partir da espessura da parede do VE,
quando esta for >13mm 12. Espessura de parede entre 11 e
13mm com ou sem relação SIV/PP >1,3 e sem causa aparente
pode corresponder à forma incipiente de MH, particular-
mente, quando há disfunção diastólica associada 13,14. Re-
centemente, observaram-se achados anatomopatológicos
de MH em pacientes ainda sem hipertrofia (forma pré-
hipertrófica) 15.

Distribuição da hipertrofia - Recentemente, Klues e
col 15 estudaram, ecocardiograficamente, 600 pacientes com
MH. Nesse estudo, a espessura de parede variou de 15 a
52mm (média 22), sendo >30mm em 11% e <20mm em 45%.
Em relação à distribuição da hipertrofia, o SIV anterior este-
ve hipertrofiado em 96% dos pacientes; menos comumente
esteve envolvido o SIV posterior (66%), a parede lateral li-
vre do VE (42%) e a parede posterior livre do VE (18%).
Além disto, em 83% dos pacientes, o SIV anterior foi a região
predominante da hipertrofia, seguido do SIV posterior
(10%), parede lateral (4%) e parede posterior (2%). Em 28%

Quadro I - Causas de MH

A - MH Idiopática
B - Condições Associadas com MH

Endocrinopatias
Acromegalia, hipotireoidismo, feocromocitoma.

Erros inatos do metabolismo
Glicogenose (doença de Pompe), doença de Fabry.

Doenças heredo-familiares, neurológicas e doenças neuro-
+musculares:

Ataxia de Friedreich, neurofibromatose, doença de Noonan,
lentiginose  (síndrome de Leopard).
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dos casos, o espessamento da parede foi confinado a um
único segmento do ventrículo; em 38% envolveu dois seg-
mentos (mais comumente o SIV anterior e posterior) e em
34% o envolvimento foi difuso, atingindo pelo menos três a
quatro segmentos do VE. Alguma porção do SIV esteve en-
volvida no processo hipertrófico em 98% dos casos.

Houve uma relação direta entre o número de segmen-
tos envolvidos e a espessura máxima da parede. Hipertrofia
maciça (>30mm) esteve presente em 23% dos pacientes com
três ou mais segmentos envolvidos e, em apenas, 2% com
um segmento. Quanto à distribuição no plano longitudinal,
a hipertrofia foi proximal (basal) em 29%, distal (apical) em 28%
e em 36% distribuiu-se igualmente nas duas localizações.

Em 5% dos pacientes com MH observou-se uma
hipertrofia simétrica, envolvendo todas as paredes do VE na
mesma proporção 8. Eventualmente, o ventrículo direito (VD),
sobretudo a via de saída, pode apresentar hipertrofia 7, 9.

A forma apical de MH caracteriza-se por espes-
samento miocárdico, somente, na ponta do ventrículo (em
99% dos casos o VE), ocorrendo em menos de 10% dos ca-
sos no nosso meio, porém, atingindo 25% dos pacientes
com MH no Japão 16.

Obstrução ao fluxo de saída do VE e movimento anteri-
or sistólico da valva mitral - Cerca de 25% dos pacientes
apresentam obstrução dinâmica da via de saída do ventrí-
culo esquerdo (VSVE). A obstrução geralmente se dá, ante-
riormente, por hipertrofia do SIV na altura da via de saída do
VE e, posteriormente, pela cúspide anterior da valva mitral.
Um número variável de pacientes pode também apresentar
obstrução, somente, após manobras provocativas (mano-
bra de Valsalva, drogas vasodilatadoras, como nitratos, dro-
gas estimulantes da contratilidade, como isoproterenol) 8.

As cúspides da valva mitral estão anormalmente
alongadas, alterando a geometria da VSVE e criando um gra-
diente de pressão 15-19. Nesta situação, observam-se, via de
regra, um movimento anterior sistólico (MAS) anormal da

cúspide anterior e, ocasionalmente, um posterior da valva
mitral. Este MAS pode ser leve (a cúspide aproxima-se do
septo, mas não há contato), moderado (leve contato septal)
ou severo (prolongado contato septal, mais de 30% da
sístole ecocardiográfica). Klues e col 20 demonstraram que
acentuado MAS foi mais comum em pacientes com hiper-
trofia extensa e difusa (38%), que em pacientes com apenas
um segmento envolvido (25%) e naqueles com hipertrofia,
predominantemente proximal (36%), que com distal (22%).
Além disso, esses pacientes tinham maiores espessuras de
parede que aqueles com MAS leve.

Mesmo na MH simétrica, pode ocorrer obstrução dinâ-
mica da VSVE 5. Em alguns pacientes ocorre aumento predo-
minante na porção média do SIV, podendo causar obstrução
médio-ventricular. Quando o VD está envolvido, pode haver
obstrução de via de saída do VD (VSVD) 5,21.

Insuficiência mitral - A MH, freqüentemente, leva à
regurgitação mitral (40 a 75%), tanto em pacientes com a forma
obstrutiva quanto naqueles sem obstrução na VSVE 22-25.
Esta regurgitação geralmente aparece na sístole tardia, prin-
cipalmente, nos casos obstrutivos. Oki e col 26 observaram
uma freqüência de mais de 90% de regurgitação mitral com
ecocardiografia transesofágica e de 44% de prolapso de
valva mitral (PVM). A regurgitação mitral nesses pacientes
pode ser explicada por uma insuficiente coaptação das
cúspides da valva mitral associada com anormalidades fun-
cionais dos músculos papilares, gerando uma despropor-
ção espacial entre o VE estreitado e o aparato mitral. Os
músculos papilares então protuem para dentro da cavidade
ventricular, causando redundância da cordoalha tendínea,
o que pode gerar o prolapso da cúspide anterior (31%) e
posterior (13%).

Alguns autores, entretanto, não consideram o PVM
como uma conseqüência da MH, mas sim como parte de uma

Quadro II - Diagnóstico diferencial da MH

Sobrecarga de pressão
        HAS, estenose aórtica (valvar, subvalvar, supravalvar), coarctação

da aorta.
Miocardiopatias restritivas
        Amiloidose, hemocromatose, endomiocardiofibrose.
Outras doenças

Cardiopatia isquêmica, tumor cardíaco, trombo ventricular,
sarcoidose.

Condições fisiológicas
        Atleta, joanete septal, filhos de mães diabéticas, tendão intra

ventricular, gravidez.

Tabela I - Formas de miocardiopatia hipertrófica 16

Forma Freqüência (%)

Septal          86
Apical          8,3
Concêntrica          3,2
Outras          2,5

Tabela II - Fatores de confusão no diagnóstico da MH

Condição HSA OVSVE MAS

Miocardiopatia hipertrófica 96% 25% ±30%
Causas:
Acromegalia Possível Possível Possível
Hipotireoidismo Possível Possível Possível
Feocromocitoma Possível Possível Possível
Doença de Pompe Possível Possível Não
Ataxia de Friedrich Possível Geralmente não Não
Doença de Noonan Possível Geralmente não Não
Diagnóstico diferencial
HAS 15% Possível Eventual
Amiloidose Possível Possível Possível
Endomiocardiofibrose Possível Não Não
Infarto do miocárdio Possível Não Não
Massas cardíacas Possível Possível Não
Atleta Freqüente Não Não
Joanete septal Não Eventualmente Não
Filhos de diabéticas Possível Não Possível
Gestação Possível Possível Não

HSA- hipertrofia septal assimétrica; OVSVE- obstrução na via de saída do
ventrículo esquerdo; MAS- movimento anterior sistólico da valva mitral; HAS-
hipertensão arterial sistêmica.
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desordem genética, que associa as duas condições 27. Tam-
bém, é de se esperar que em pacientes com obstrução na
VSVE, a regurgitação mitral ocorra durante ou após o MAS 28,29;
entretanto, a regurgitação mitral já fora observada antes do
MAS, nesses casos sendo, possivelmente, causada por
uma estimulação mecânica resultante da exposição da
cúspide a fluxos de alta velocidade na saída do VE estreitado
e de fatores congênitos 26.

MAS e gradiente ventricular esquerdo não são pa-
tognomônicos de MH, podendo ocorrer em outros estados
hipercontráteis, hipertrofia ventricular esquerda de diver-
sas outras etiologias, transposição de grandes vasos e infil-
tração do septo 30.

Cavidade ventricular esquerda - A cavidade ventri-
cular esquerda na MH está, via de regra, normal ou diminu-
ída. A dimensão diastólica da cavidade do VE é <45mm na
maioria dos pacientes com MH, podendo se tornar >55mm
nos estágios finais, nos quais disfunção sistólica é associ-
ada 5,31. Geralmente, a função contrátil global está normal ou
hiperdinâmica. Quase sempre se detecta algum grau de
disfunção diastólica, geralmente, com padrão de relaxamen-
to alterado (disfunção diastólica inicial). As formas mais
graves podem apresentar padrão pseudo-normal ou até
restritivo 5. As anormalidades da função diastólica podem
ser demonstradas pela ecocardiografia e Doppler em 80%
dos pacientes. Comumente, ocorre aumento do átrio es-
querdo secundário à disfunção diastólica do VE e/ou à insu-
ficiência mitral 5.

Outros achados - Outros achados ecocardiográficos
podem ainda estar presentes em pacientes com MH, como
diminuição da mobilidade do septo e mobilidade normal ou
aumentada da parede posterior. Um padrão granular pode
ser visto nas porções hipertrofiadas do miocárdio em al-
guns pacientes com MH, podendo ser usado para distinguir
a condição das miocardiopatias secundárias 32.

Condições associadas com miocardiopatia
hipertrófica. Aspectos ecocardiográficos
peculiares

A MH idiopática responde por quase a totalidade dos
casos, contudo, algumas doenças podem causar MH,
comumente simétrica (quadro I). Em algumas destas, even-
tualmente, observa-se HSA e/ou MAS, com ou sem obstru-
ção dinâmica da VSVE. A acromegalia, o hipotireoidismo e
o feocromocitoma podem apresentar HSA, inclusive com
MAS e obstrução da VSVE 13,33. No hipotireoidismo pode-
se também observar hipocinesia do SIV e derrame peri-
cárdico 13. A doença de Pompe pode apresentar HSA e
MAS, porém, costuma apresentar disfunção ventricular
sistólica associada 13,34. Na doença de Pompe e na doença
de Fabry, observa-se ecodensidade granular das paredes
ventriculares 35. A ataxia de Friedreich e a doença de
Noonan podem apresentar HSA, geralmente sem obstru-
ção da VSVE 13,36.

Diagnóstico diferencial

Inúmeras condições podem ser confundidas com MH
(tab. II) e, em algumas ocasiões, o diagnóstico diferencial
pode ser particularmente difícil, pois muitas vezes, tais con-
dições podem coexistir (quadro II). Em casos duvidosos, a
avaliação por ecocardiograma dos familiares diretos pode
denunciar o caráter familiar da afecção, o que é encontrado
na MH idiopática 37.

Hipertrofia secundária à sobrecarga de pressão - Na
hipertensão arterial sistêmica (HAS), a hipertrofia ventri-
cular geralmente é simétrica, porém, cerca de 15% dos paci-
entes apresentam HSA 13, eventualmente, com MAS mitral,
com ou sem obstrução da VSVE 5,38 - lembrar que HSA não é
sinônimo de MH. Grau leve de hipertrofia ventricular es-
querda (10 a 13mm) restrita ao SIV com ou sem relação SIV/
PP >1,3 é, freqüentemente, encontrada na HAS 5,13. O mesmo
aspecto de hipertrofia pode ser encontrado na estenose
aórtica e na coarctação da aorta 5. Qualquer doença que cur-
se com hipertensão arterial pulmonar, como a estenose
mitral, pode causar hipertrofia do VD e do SIV, com achado
ecocardiográfico de HSA 5,13.

Miocardiopatias restritivas - A amiloidose e a hemo-
cromatose podem ser confundidas com MH, principalmen-
te em seus estágios mais precoces 3,39. A amiloidose pode,
inclusive, apresentar HSA com MAS mitral e obstrução na
VSVE 35. A ecodensidade granular difusa das paredes
ventriculares, o envolvimento de todas as paredes cardía-
cas, inclusive, com espessamento do septo interatrial, e alte-
rações nas válvulas cardíacas são dados que favorecem
este diagnóstico 39. A endomiocardiofibrose com envol-
vimento apical do VE pode simular MH apical. A fibro-
elastose endocárdica (forma restritiva) também pode produ-
zir quadro semelhante à MH simétrica em crianças.

Outras doenças - Infarto do miocárdio ínfero-posterior
pode apresentar relação SIV/PP >1,3 devido à diminuição da
espessura da parede com necrose e/ou hipertrofia compen-
satória do SIV 13,36. Tumores cardíacos e granulomas
sarcóides podem causar espessamento assimétrico da parede
ventricular 13,33. Trombo ventricular mural, principalmente em
região apical, não deve ser confundido com MH apical.

Condições fisiológicas - No atleta, pode-se observar
hipertrofia ventricular esquerda e, embora a região predomi-
nante da hipertrofia sempre envolva o SIV anterior, geral-
mente, outros segmentos da parede são igualmente envol-
vidos. Além disso, a cavidade ventricular esquerda no final
da diástole é, geralmente, >55mm em mais de um terço dos
atletas altamente treinados 7. O septo entre 13 a 16mm não
distingue o chamado coração de atleta da MH, sendo neces-
sário, nesses casos, controle ecocardiográfico seriado des-
ses pacientes. Espessura septal acima de 16mm é fortemente
sugestivo de MH 40. A função diastólica normal favorece o
diagnóstico de hipertrofia fisiológica 41.
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Em idosos, ocorre aumento da angulação entre o SIV e
a aorta, o que se relaciona a um espessamento e projeção do
SIV basal para a VSVE (SIV sigmóide ou joanete septal),
podendo causar fluxo turbulento e, eventualmente, obstru-
ção na VSVE 34,38. Filhos de mãe diabética podem apresentar
HSA com ou sem MAS mitral 30,32. Tendões fibrosos no VE
podem causar pequeno espessamento da parede ao nível
de suas inserções e, às vezes, situam-se paralelo ao SIV,
podendo causar uma falsa imagem de HSA 39. Efeito similar
pode ser provocado pela banda moderadora do VD. Recen-
temente foi descrita hipertrofia ventricular esquerda com
HSA e obstrução da VSVE secundário à gravidez 42.

Implicações clínico-terapêuticas

Não há evidências definitivas na literatura que sus-
tentem um aumento na sobrevida dos pacientes com MH,
utilizando-se qualquer tipo de tratamento clínico. Os sinto-
mas de insuficiência cardíaca estão mais relacionados ao
grau de disfunção diastólica do que à extensão da hipertrofia
ou a obstrução da VSVE 5,8. Geralmente, há uma correlação
entre o grau de HVE e a disfunção diastólica 5. Os beta-
bloqueadores aliviam os sintomas e melhoram a tolerância
ao exercício por diminuírem a freqüência cardíaca e melho-
rarem o enchimento diastólico e, também, por diminuírem o
gradiente da VSVE no exercício. O verapamil também melho-
ra o enchimento ventricular e, provavelmente, diminui a
isquemia miocárdica nesses pacientes. O digital deve ser
reservado para os casos onde haja disfunção contrátil as-
sociada ou para o controle da freqüência cardíaca na
fibrilação atrial, pois a taquicardia pode induzir ou agravar a
obstrução da VSVE 4. Os vasodilatadores arteriais devem
ser evitados, pois podem causar taquicardia reflexa com di-
minuição do enchimento ventricular, além de agravar o gra-
diente de VSVE na MH obstrutiva 4.

A resposta ao tratamento pode ser avaliada pela
ecocardiografia através da observação do padrão de enchi-
mento ventricular, tempo de relaxamento isovolumétrico,
gradiente da VSVE, hipertensão arterial pulmonar, etc 4,13,33.

Nos pacientes em que o tratamento farmacológico fa-
lhou em controlar os sintomas, pode-se optar por colocação
de marcapasso de dupla câmara, cujo papel no alívio dos
sintomas é incerto, mas parece diminuir o gradiente na VSVE
nos pacientes com obstrução da mesma e aumentar o débito
cardíaco. A cirurgia de miotomia-miectomia para pacientes
com obstrução da VSVE é outra opção terapêutica, e há al-
gumas evidências indicando que este tipo de terapia pode-
ria melhorar a sobrevida de pacientes com MH e obstrução
na VSVE.

O ecocardiograma pode ainda ser útil na seleção de
pacientes para o tratamento cirúrgico, visto que, para a rea-
lização de miomectomia, é necessário que haja obstrução
significativa de VSVE, VSVD ou médio-ventricular. Quando
há regurgitação mitral acentuada associada, pode ser ne-
cessária a troca valvar mitral 5,43,44. Aos pacientes sem estas
características, resta apenas o transplante cardíaco, caso a
terapêutica cirúrgica seja indicada 45. O ecocardiograma

transesofágico transoperatório pode auxiliar no planejamen-
to da extensão da miomectomia, avaliar resultados imedia-
tos, como o gradiente da VSVE e o grau de regurgitação
mitral, bem como excluir complicações 46.

Nos pacientes que já evoluíram para dilatação e
disfunção sistólica, deve-se realizar o tratamento tradicional
para insuficiência cardíaca (inibidores da enzima de conver-
são, digital, diuréticos, outros vasodilatadores).

Aspectos evolutivos

A MH idiopática responde pela quase totalidade dos
casos. Mais de 50% têm caráter familiar e costuma ser detec-
tada somente na adolescência ou na idade adulta. Após a
idade adulta, geralmente, não ocorre significativa progres-
são da hipertrofia 5. Mais da metade dos pacientes perma-
nece estável durante o acompanhamento; outros apresen-
tam piora do quadro principalmente devido à progressiva
obstrução da VSVE, muitas vezes associada à insuficiência
mitral 47,48. Nos estágios finais pode ocorrer diminuição da
hipertrofia e dilatação ventricular com disfunção sistólica 5.
A história natural da doença parece indicar uma mortalidade
de cerca de 3% ao ano 30.

A avaliação ecocardiográfica de todos os familiares
diretos de um paciente com MH torna-se mandatória, devi-
do ao risco de morte súbita associado a esta condição. Mes-
mo na forma “pré-hipertrófica” ocorre um risco aumentado
de morte súbita 9,14,48.

Na presença de hipertrofia ventricular esquerda leve
(geralmente do SIV) sem causa aparente, deve-se suspeitar
de MH incipiente e fazer acompanhamento ecocardio-
gráfico seriado. Alteração da função diastólica (padrão de
relaxamento alterado) pode ser sinal precoce de MH mesmo
na ausência de hipertrofia 14.

Algumas condições associadas com MH requerem tra-
tamento específico, podendo inclusive levar à regressão do
quadro e devem ser suspeitadas, principalmente, em pacien-
tes com alterações músculo-esqueléticas, fácies sindrômico
ou com endocrinopatia.

O ecocardiograma pode ainda ajudar na estratificação
de risco para morte súbita, podendo identificar pacientes
com pior prognóstico: parede ventricular >20mm, gradiente
sistólico máximo ao VSVE >50mmHg, disfunção diastólica
padrão restritivo, disfunção sistólica associada e grande
extensão da hipertrofia 5,49,50.

Na MH, o exercício físico pode desencadear morte sú-
bita. Pacientes com espessura da parede ventricular >20mm
ou gradiente sistólico máximo VSVE >50mmHg, são consi-
derados de “alto risco”, não devem praticar esporte competiti-
vo e têm contra-indicação para realizar prova ergométrica 50,51.
Os pacientes com MH obstrutiva têm contra-indicação relati-
va para realizar anestesia tipo bloqueio epidural, a qual deve
ser evitada, particularmente, no grupo de alto risco citado 5,52.

Comentários finais

A ecocardiografia Doppler tem um papel indispensá-
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vel no diagnóstico e na descrição dos diversos tipos morfo-
lógicos de MH e na definição dos mecanismos de obstru-
ção da VSVE, regurgitação mitral e outras condições associ-
adas. É de fundamental importância no screening dos fami-
liares diretos de um paciente com MH e na detecção de ca-
sos de pior prognóstico, ajudando o clínico a orientar sua
conduta terapêutica. Tem especial valor, ainda, na avaliação

da resposta ao tratamento e no controle da evolução dos
casos diagnosticados. Entretanto, cabe ressaltar que o
ecocardiograma na MH, assim como em outras doenças,
descreve os achados do momento do exame, os quais po-
dem apresentar significativa alteração, espontaneamente,
ou devido ao tratamento, motivo pelo qual o clínico não deve
considerar os resultados de um único exame definitivos.
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