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Miocardiopatia Hipertrofica. Papel da Ecocardiografia
Doppler no Diagnostico e na Orientacao Terapéutica
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A miocardiopatiahipertréfica(MH) caracteriza-se por
apresentar hipertrofiasimétricaou assimétricado miocardio
ventricular, geralmente com predominio no septo interven-
tricular (SV), comousemobstruciodinamicadeviadesaidats,
A cavidade ventricular costumaser de tamanho normal ou
reduzida e apresentadisfuncao diastdlicaresultante, princi-
pamente, dedéficit dorelaxamento ventricular, mastambém
devido ao aumento darigidezintrinsecadaparedeedaredu-
¢do dacamaraventricular +°. A funcdo contratil costumaser
normal ou hiperdindmica. A MH pode se apresentar desde
umaformaassintométicaatésituagbesdeinsuficiénciacardi-
acaavancadaou demortestiibita, muitasvezes, ssmnenhuma
sintomatol ogiaprévia, tornando o seu diagndstico precoce
dificil, porém, imprescindivel ema gunscasos®.

A ecocardiografiaé o exame mais empregado atual -
mente naavaliagdo daMH. Tem sido empregadatanto na
investigac&o de casos suspeitos quanto parascreening de
parentes de pacientes com adoenca. Através da ecocar-
diografiaépossivel avaliar osaspectosmorfol égicos, fun-
cionaisehemodindmicosdaMH".

A participacéo do ecocardiograma no estudo das
miocardiopatias (MC) é cadavez maisdecisivaemsuaca
racterizacdo e no esclarecimento dos mecanismosfisiopa-
tol 6gicos envolvidos, com importantes implicacoestera-
péuticas e prognosti cas sendo, atualmente, o método de
maior aplicabilidade nasvariasformasde MC. Apesar do
ecocardiogramater altasens bilidade paradetectar aMC, tal
constatacdo ndo é, em muitos casos, especifica paraeste
diagndstico. Na prética, o diagnéstico de MC érealizado
apos a exclusdo de todas as demai s doengas cardiovas-
culares, que podem provocar dano miocardico secundério,
contudo, deve ser lembrado que essas doengas podem co-
exigtircomumaMC.

Aspectos ecocardiograficos

Critériosdiagnésticos- O achado ecocardiografico
caracteristiconaMH éabhipertrofiado ventricul o esquerdo
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(VE), porém, haumagrande variabilidadeno seu grau e pa-
dr&o. A maioriados pacientes (90%) apresentaaforma
assimétricaclassicacom predominiono SIV & (tab. 1). As
demaisparedesdoV E costumam apresentar grausvariavels
de hipertrofia, exceto aparede posterior (PP) que costuma
ter espessuranormd °. Nestaforma, 0 SV geralmenteapre-
sentaumaespessura=>15mm (norma <10-11mm) earelagdo
SIV/PP é>1,3, fato pelo qual aMH é, algumas vezes,
indevidamente chamada de hipertrofia septal assimétrica
(H SA) 1011

Mesmo porgdes contiguas do V E podem apresentar
diferentes espessuras e atransi¢do entre elas é, frequen-
temente, abrupta. Dessaforma, emadultos, o diagnésticode
MH pode ser feito a partir daespessuradaparede do VE,
guando estafor >13mm 2, Espessurade paredeentre 11 e
13mmcomousemrdacdo SIV/PP>1,3 esem causaaparente
pode corresponder aformaincipiente de MH, particular-
mente, quando ha disfungéo diastolica associada >4, Re-
centemente, observaram-se achados anatomopatol 6gicos
de MH em pacientes ainda sem hipertrofia (formapré-

hipertrdfica) .

Distribuicdodanhipertrofia- Recentemente, Kluese
col ** estudaram, ecocardiograficamente, 600 pacientescom
MH. Nesse estudo, a espessurade parede variou de 15 a
52mm (média22), sendo>30mmem 11%e<20mmem45%.
Emrelacdo adistribuicdo dahipertrofia, 0 S|V anterior este-
vehipertrofiado em 96% dos paci entes, menoscomumente
esteveenvolvidoo SIV posterior (66%), aparedelateral li-
vredo VE (42%) e aparede posterior livredo VE (18%).
Alémdisto, em83% dospacientes, 0 SV anterior foi aregido
predominante da hipertrofia, seguido do SIV posterior
(10%), paredelateral (4%) e paredeposterior (2%). Em 28%

Quadro| - Causasde MH

A - MH Idiopética
B - Condicdes Associadas com MH
Endocrinopatias
Acromegalia, hipotireoidismo, feocromocitoma.
Erros inatos do metabolismo
Glicogenose (doenca de Pompe), doenca de Fabry.
Doencas heredo-familiares, neurolégicas e doengas neuro-
+musculares:
Ataxia de Friedreich, neurofibromatose, doenca de Noonan,
lentiginose (sindrome de Leopard).
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Quadro |l - Diagnéstico diferencial da MH

Sobrecarga de presséo
HAS, estenose adrtica (valvar, subvalvar, supravalvar), coarctacéo
daaorta

Miocardiopatias restritivas
Amiloidose, hemocromatose, endomiocardiofibrose.

Outras doencas
Cardiopatia isquémica, tumor cardiaco, trombo ventricular,
sarcoidose.

Condicoes fisioldgicas
Atleta, joanete septal, filhos de mées diabéticas, tenddo intra
ventricular, gravidez.

dos casos, 0 espessamento da parede foi confinado aum
nico segmento do ventricul o; em 38% envolveu doisseg-
mentos (mais comumente o SIV anterior e posterior) eem
34% o envolvimentofoi difuso, atingindo pelo menostrésa
quatro segmentosdoVE. Algumaporcéodo SIV esteveen-
volvidano processo hipertrofico em 98% dos casos.

Houve umarelacdo diretaentre o nimero de segmen-
tosenvolvidoseaespessuraméximadaparede. Hipertrofia
meacica(>30mm) esteve presenteem 23% dospacientescom
trés ou mais segmentos envolvidos e, em apenas, 2% com
um segmento. Quanto adistribuicdo no planolongitudinal,
ahipertrofiafoi proximal (basal) em29%, digtd (gpica) em28%
eem 36%distribuiu-seigual mentenasduasl ocalizages.

Em 5% dos pacientes com MH observou-se uma
hipertrofiasimétrica, envolvendotodasasparedesdoVE na
mesmaproporcao . Eventuamente, oventriculodireito(VD),
sobretudo aviade saida, pode apresentar hipertrofia’°.

A formaapical de MH caracteriza-se por espes-
samento miocérdico, somente, napontado ventriculo (em
99% doscasoso VE), ocorrendo em menosde 10% dosca
S0S o NOSSO Mei o, porém, atingindo 25% dos pacientes
comMH no Japéo *°.

ObsrucdoaofluxodesaidadoVE emovimentoanteri-
or sistélicodavalvamitral - Cercade 25% dos pacientes
apresentam obstruc&o dindmicadaviade saidado ventri-
culoesguerdo (VSVE). A obstrucdo geramentesedg, ante-
riormente, por hipertrofiado SIV naaturadaviadesaidado
VE g, posteriormente, pelaclspideanterior davalvamitral.
Umnumerovaridvel depacientespodetambém apresentar
obstrucdo, somente, apds manobras provocativas (mano-
brade Valsalva, drogasvasodilatadoras, como nitratos, dro-
gasestimulantesdacontratilidade, comoisoproterenal) &.

As cUspides davalvamitral estdo anormalmente
alongadas, dterandoageometriadaVV SVE ecriandoumgra-
diente de pressdo *>%°. Nestasituagdo, observam-se, viade
regra, um movimento anterior sistolico(MAS) anormal da

Tabela | - Formas de miocar diopatia hipertréfica *©
Forma Fregliéncia (%)
Septal 86
Apica 8,3
Concéntrica 32
Qutras 25
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Tabela |l - Fatores de confusdo no diagndstico da MH

Condicéo HSA OVSVE MAS
Miocardiopatia hipertréfica 96% 25% +30%
Causas:

Acromegalia Possivel Possivel Possivel
Hipotireoidismo Possivel Possivel Possivel
Feocromocitoma Possivel Possivel Possivel
Doenca de Pompe Possivel Possivel Néo
Ataxia de Friedrich Possivel Geralmente ndo N&o

Doenca de Noonan Possivel Geralmente nao Né&o
Diagnostico diferencial

HAS 15% Possivel Eventual
Amiloidose Possivel Possivel Possivel
Endomiocardiofibrose Possivel Né&o N&o
Infarto do miocérdio Possivel Néo Néo
Massas cardiacas Possivel Possivel Néo
Atleta Frequente Né&o N&o
Joanete septal Né&o Eventualmente N&o
Filhos de diabéticas Possivel Néo Possivel
Gestagéo Possivel Possivel Néo

HSA- hipertrofia septal assimétrica; OV SVE- obstruggo na via de saida do
ventriculo esquerdo; MAS- movimento anterior sistélico davalvamitral; HAS-
hipertensdo arterial sistémica.

clspide anterior e, ocasionalmente, um posterior davava
mitral. Este MASpode ser leve (aclispide aproxima-se do
septo, masndo hacontato), moderado (leve contato septal)
ou severo (prolongado contato septal, mais de 30% da
sistole ecocardiogréafica). Kluese col 2 demonstraram que
acentuado M A Sfoi maiscomum em pacientes com hiper-
trofiaextensaedifusa(38%), que em pacientescom apenas
um segmento envolvido (25%) e naquelescom hipertrofia,
predominantemente proximal (36%6), quecomdistal (22%).
Além disso, esses pacientestinham maiores espessurasde
paredequeaquelescomMASleve.

Mesmo naMH simétrica, podeocorrer obstruco dind
micadaV SV E®. Emalgunspacientesocorreaumento predo-
minantenapor¢do médiado SIV, podendo causar obstrucéo
médio-ventricular. Quandoo VD estdenvolvido, podehaver
obstrugdodeviadesaidadoV D (VSVD) 52,

Insuficiénciamitral - A MH, freqlientemente, levaa
regurgitacGomitral (40a75%), tantoempacientescomaforma
obstrutiva quanto naquel es sem obstrucéo naVSVE %22,
Estaregurgitacdo gera menteaparecenasistoletardia, prin-
cipalmente, nos casos obstrutivos. Oki e col % observaram
umafregiénciade maisde 90% deregurgitacdo mitral com
ecocardiografiatransesofagica e de 44% de prolapso de
valvamitral (PVM). A regurgitagdo mitral nessespacientes
pode ser explicada por umainsuficiente coaptacéo das
clspidesdaval vamitral associadacom anormalidadesfun-
cionais dos muscul os papilares, gerando umadespropor-
¢80 espacial entre o VE estreitado e o aparato mitral. Os
muscul os papilaresentdo protuem paradentro dacavidade
ventricular, causando redundénciadacordoal hatendinea,
0 que pode gerar o prolapso da cuspide anterior (31%) e
posterior (13%).

Alguns autores, entretanto, ndo consideram o PVM
comoumaconsequénciadaMH, massim como partedeuma
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desordem genética, que associaas duas condicGes . Tam-
bém, é de se esperar que em pacientes com obstrucdo na
V SVE, aregurgitacdomitral ocorradurantecuapésoMA SZ%;
entretanto, aregurgitacdo mitral jaforaobservadaantesdo
MAS, nesses casos sendo, possivelmente, causada por
uma estimulacdo mecéanica resultante da exposi¢éo da
cuspideafluxosdealtavel ocidadenasaidado VE estreitado
e de fatores congénitos .

MAS e gradiente ventricular esquerdo ndo sdo pa-
tognomani cos de MH, podendo ocorrer em outros estados
hipercontréteis, hipertrofiaventricular esquerdadediver-
sasoutrasetiol ogias, transposi ¢o de grandesvasoseinfil -
tracdo do septo .

Cavidadeventricular esquerda- A cavidadeventri-
cular esquerdanaMH estd, viaderegra, normal ou diminu-
ida. A dimensdo diastélicadacavidadedo VE é<45mmna
mai oriados pacientescom M H, podendo setornar >55mm
nos estégiosfinais, nos quais disfuncdo sistélica é associ-
ada>®t. Geralmente, afuncaio contrétil global estanormal ou
hiperdinamica. Quase sempre se detectaalgum grau de
disfuncéo diastdlica, geralmente, com padréo derelaxamen-
to alterado (disfuncdo diastdlicainicial). Asformasmais
graves podem apresentar padréo pseudo-normal ou até
restritivo 5. Asanormalidades dafuncéo diastélicapodem
ser demonstradas pelaecocardiografiae Doppler em 80%
dos pacientes. Comumente, ocorre aumento do atrio es-
guerdo secundério adisfuncdo diastélicadoVE e/ouainsu-
ficiénciamitra °.

Outrosachados- Outros achados ecocardiogréficos
podem aindaestar presentes em pacientescom MH, como
diminuigao damabilidadedo septo emobilidadenormal ou
aumentada da parede posterior. Um padréo granular pode
ser visto nas por¢des hipertrofiadas do miocéardio em al-
gunspacientescom MH, podendo ser usado paradistinguir
acondicdo das miocardiopatias secundérias ®2.

CondicgOes associadas com miocardiopatia
hipertrofica. Aspectos ecocardiograficos
peculiares

A MH idiopéticaresponde por quase atotalidade dos
casos, contudo, algumas doengas podem causar MH,
comumentesimétrica(quadrol). Ema gumasdestas, even-
tualmente, observa-seHSA e/ouMAS, com ou sem obstru-
¢dodindmicadaV SVE. A acromegalia, o hipotirecidismoe
o feocromocitoma podem apresentar HSA, inclusive com
MASeaobstrugcdo daV SVE >, No hipotireoidismo pode-
se também observar hipocinesiado SIV e derrame peri-
cardico 3. A doenca de Pompe pode apresentar HSA e
MAS, porém, costuma apresentar disfuncéo ventricular
sistélicaassociada®**. Nadoenca de Pompe e nadoenca
de Fabry, observa-se ecodensidade granular das paredes
ventriculares ®. A ataxiade Friedreich e adoencade
Noonan podem apresentar HSA, geralmente sem obstru-
cdodaVSVE®B,
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Diagnostico diferencial

Inimeras condi¢despodem ser confundidascomMH
(tab. I1) e, em algumas ocasibes, o diagndstico diferencial
podeser particularmentedificil, poismuitasvezes, taiscon-
dicBespodem coexistir (quadro11). Em casosduvidosos, a
avaliagéo por ecocardiogramadosfamiliaresdiretos pode
denunciar o carédter familiar daafec¢do, o queéencontrado
naMH idiopética®.

Hipertrofiasecundériaasobrecar gadepressdo- Na
hipertensdo arterial sistémica(HAS), ahipertrofiaventri-
cular geralmenteésimétrica, porém, cercade 15% dospaci-
entesapresentam HSA 3, eventualmente, com MA Smitral,
comousemobstrugdodaV SVES®- lembrar queHSA ndoé
sindénimo de MH. Grau leve de hipertrofiaventricular es-
querda(10al13mm) restritaao SIV comousemrelacdo SIV/
PP>1,3 ¢, freglientemente, encontradanaHA S5, Omesmo
aspecto de hipertrofia pode ser encontrado na estenose
adrticaenacoarctacdo daaorta®. Qual quer doencaquecur-
se com hipertensdo arterial pulmonar, como a estenose
mitral, pode causar hipertrofiado VD edo SIV, com achado
ecocardiograficodeHSA 5%,

Miocar diopatiasrestritivas- A amiloidoseeahemo-
cromatose podem ser confundidascom MH, principa men-
te em seus estégios mais precoces **°, A amiloidose pode,
inclusive, apresentar HSA comMASmitral eobstrugdo na
VSVE %, A ecodensidade granular difusa das paredes
ventriculares, o envolvimento de todas as paredes cardia-
cas, inclusive, com espessamento do septointeratrial, ealte-
ragOes nas valvul as cardiacas sdo dados que favorecem
este diagnostico *. A endomiocardiofibrose com envol-
vimento apical do VE pode simular MH apical. A fibro-
elastoseendocardica(formarestritiva) também pode produ-
zir quadro semel hanteAM H simétricaem criangas.

Outrasdoengas- I nfartodo miocardio infero-posterior
podeapresentar relagdo SIV/PP>1,3devidoadiminuicdoda
espessuradaparede com necrose €/ou hipertrofiacompen-
satériado SIV 336, Tumores cardiacos e granulomas
sarcéidespodem causar espessamento assimétricodaparede
ventricular ¥, Tromboventricular mura, principalmenteem
regido apical, ndo deveser confundido comMH apical.

Condicdesfisiol6gicas- No atleta, pode-se observar
hipertrofiaventricular esquerdae, emboraaregido predomi-
nante da hipertrofiasempreenvolvao SIV anterior, geral-
mente, outros segmentos da parede séo igual mente envol-
vidos. Alémdisso, acavidadeventricular esquerdanofinal
dadiastole €, geramente, >55mm em maisdeumterco dos
atletasaltamentetreinados’. O septo entre 13 a16mm ndo
distingue o chamado coracdo deatletadaMH, sendo neces-
sario, nesses casos, controle ecocardiogréfico seriado des-
sespacientes. Espessuraseptal acimade 16mm éfortemente
sugestivodeMH “. A funcéo diastélicanormal favoreceo
diagndstico dehipertrofiafisiol 6gica®.
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Emidosos, ocorreaumento daangulacdoentreo SIV e
aaorta, o que serelacionaaum espessamento eprojecdo do
SIV basal paraaVSVE (SIV sigméide ou joanete septal),
podendo causar fluxo turbulento e, eventual mente, obstru-
cdonaV SV E**, Filhosdemaediabéticapodem apresentar
HSA comousemMA Smitral %2, TenddesfibrososnoVE
podem causar pequeno espessamento da parede ao nivel
de suasinsercdes e, asvezes, situam-se paralelo ao SIV,
podendo causar umafal saimagem deHSA *. Efeitosimilar
pode ser provocado pelabandamoderadorado VD. Recen-
temente foi descrita hipertrofiaventricular esquerdacom
HSA eobstrucdo daV SV E secundérioagravidez 2.

Implicacdes clinico-terapéuticas

N&o h& evidéncias definitivas naliteratura que sus-
tentem um aumento na sobrevida dos pacientes com MH,
utilizando-sequal quer tipo detratamento clinico. Ossinto-
mas de insuficiéncia cardiaca est&o mais relacionados ao
graudedisfuncéodiastélicado queaextensdo dahipertrofia
ouaabstrucdo daV SVE 8. Geralmente, haumacorrel agdo
entre o grau de HVE e adisfungdo diastolica®. Os beta-
blogueadoresaliviam ossintomase melhoram atolerancia
apexercicio por diminuirem afregiiénciacardiacae melho-
rarem o enchimento diastélico e, também, por diminuiremo
gradientedaV SV E noexercicio. Overgpamil tambémmel ho-
rao enchimento ventricular e, provavel mente, diminui a
isquemia miocérdica nesses pacientes. O digital deve ser
reservado para os casos onde haja disfuncéo contréatil as-
sociada ou para o controle dafreqiiéncia cardiaca na
fibrilagdo atrial, poisataquicardiapodeinduzir ouagravar a
obstrugéo daV SVE 4. Osvasodilatadores arteriais devem
ser evitados, poispodem causar taquicardiareflexacomdi-
minui¢do do enchimento ventricular, lémdeagravar ogra-
dientedeVVSVEnaMH obstrutiva®.

A resposta ao tratamento pode ser avaliada pela
ecocardiografiaatravés daobservacao do padrdo deenchi-
mento ventricular, tempo de rel axamento i sovolumeétrico,
gradientedaV SVE, hipertensdo arterial pulmonar, etc 3%,

Nospacientesem que o tratamento farmacol 6gicofa-
Ihou em controlar ossintomas, pode-se optar por colocagdo
de marcapasso de duplacémara, cujo papel no alivio dos
sintomaséincerto, masparecediminuir ogradientenaVSVE
nos paci entescom obstrucdo damesmaeaumentar o débito
cardiaco. A cirurgiademiotomia-miectomiaparapacientes
comobstrucdo daV SV E é outraopcao terapéutica, ehaal -
gumasevidénciasindicando que estetipo deterapiapode-
riamel horar asobrevidade pacientescom MH eobstrugcdo
naVSVE.

O ecocardiogramapode ainda ser Util naselecéo de
pacientesparaotratamento cirdrgico, visto que, paraarea
lizagdo de miomectomia, € necessario que haja obstrucdo
significativadeVSVE, VSV D oumédio-ventricular. Quando
haregurgitagdo mitral acentuada associada, pode ser ne-
cessariaatrocavalvar mitral 54344, Aospacientessem estas
caracteristicas, restaapenas o transplante cardiaco, caso a
terapéuticacirdrgicasejaindicada®. O ecocardiograma
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transesof&gicotransoperatdrio podeauxiliar no planegjamen-
to daextensdo damiomectomia, avaiar resultadosimedia-
tos, como o gradiente daVVSVE e o grau de regurgitagéo
mitral, bem comoexcluir complicagdes®.

Nos pacientes que ja evoluiram para dilatacéo e
disfuncdo sistélica, deve-seredizar otratamentotradicional
parainsuficiénciacardiaca(inibidoresdaenzimade conver-
sdo, digital, diuréticos, outros vasodil atadores).

Aspectos evolutivos

A MH idiopéticaresponde pela quase totalidade dos
casos. Maisde50%tém caréter familiar ecostumaser detec-
tada somente na adolescéncia ou naidade adulta. Apdsa
idade adulta, geralmente, ndo ocorresignificativaprogres-
sdo da hipertrofia®. Mais dametade dos pacientes perma-
nece estével durante o acompanhamento; outros apresen-
tam piorado quadro principalmente devido aprogressiva
obstrucdo daV SV E, muitasvezesassociadaainsuficiéncia
mitral 4“8, Nos estagiosfinais pode ocorrer diminuicdo da
hipertrofiaedilatacdo ventricular comdisfuncéo sistolica®.
A histérianatural dadoencapareceindicar umamortalidade
decercade 3% aoano®.

A avaliagdo ecocardiogréficadetodos osfamiliares
diretosde um pacientecom MH torna-semandat6ria, devi-
do aorisco demorte stibitaassociado aestacondicéo. Mes-
mo naforma“ pré-hipertréfica’ ocorreumrisco aumentado
demorte stibita®44®,

Na presencade hipertrofiaventricular esquerdaleve
(geralmentedo SIV) sem causaaparente, deve-se suspeitar
de MH incipiente e fazer acompanhamento ecocardio-
gréfico seriado. Alteracdo dafuncdo diastdlica (padréo de
relaxamento aterado) podeser sinal precocedeMH mesmo
naausénciade hipertrofia®.

AlgumascondigdesassociadascomMH requeremtra
tamento especifico, podendoinclusivelevar aregressdo do
quadro edevem ser suspeitadas, principal mente, em pacien-
tescom alteragBesmiiscul o-esquel éticas, faciessindrémico
ou comendocrinopatia.

O ecocardiogramapode aindagjudar naestratificacéo
derisco paramorte stbita, podendo identificar pacientes
com pior prognaéstico: paredeventricular >20mm, gradiente
sistélicomaximoao VSV E >50mmHg, disfuncdo diastélica
padréo restritivo, disfungdo sistélicaassociada e grande
extensdo dahipertrofia®>#,

NaMH, oexerciciofisico podedesencadear mortesi-
bita. Pacientescom espessuradaparede ventricular >20mm
ou gradientesistélicoméximoV SV E >50mmHg, sdo consi-
deradosde* dtorisco”, ndo devem prati car esportecompetiti-
voetém contra-indicacdo pararealizar provaergométrica™®,
Ospacientescom MH obstrutivatém contra-indicac@orel ati-
vapararealizar anestesiatipo bloqueio epidural, aqual deve
ser evitada, particularmente, nogrupo dedtoriscocitado5%.

Comentérios finais

A ecocardiografiaDoppler tem um papel indispens&
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vel nodiagndstico e nadescricdo dosdiversostiposmorfo-
[6gicos de MH e na definic¢éo dos mecanismos de obstru-
¢dodaV SV E, regurgitacdo mitra eoutrascondicBesassoci-
adas. E defundamental importanciano screening dosfami-
liaresdiretos de um pacientecom MH enadeteccdo deca
sos de pior progndstico, ajudando o clinico aorientar sua
condutaterapéutica. Tem especial vaor, ainda, naavaliacéo
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daresposta ao tratamento e no control e da evolucéo dos
casos diagnosticados. Entretanto, cabe ressaltar que o
ecocardiogramanaMH, assim como em outras doencgas,
descreve os achados do momento do exame, 0s quai s po-
dem apresentar significativaalteracdo, espontaneamente,
oudevidoaotratamento, motivo peloqual oclinicondodeve
considerar osresultadosde um Unico examedefinitivos.
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