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Mulher de 78 anos de idade, portadora de
cardiomiopatia hipertréfica, procurou atendimento médico
no Hospital em razédo de dor toracica irradiada para o
dorso, acompanhada de choque cardiogénico.

A paciente foi informada do diagndstico de cardiopatia
ha 17 anos (1986). Nessa época, entdo com 61 anos
de idade, havia sido submetida a cinecoronariografia
a qual revelou coronarias sem lesdes obstrutivas e
microfistulas em territério da artéria coronaria esquerda.
A ventriculografia esquerda foi considerada normal.

A paciente foi atendida pela primeira vez neste Hospital
ha 14 anos (1989), depois de internagdo em outro
Servico em razao de dor precordial e arritmia cardiaca.
Recebeu alta dessa internagdo com prescri¢ao de digoxina
0,25 mg e sulfato de quinidina 600 mg.

0 exame fisico (set/1989) revelou peso 68 kg; altura
1,65 m, freqliéncia cardiaca 72 bpm. Foi diagnosticado
aumento difuso do volume da tiredide. O restante do
exame fisico nao demonstrou anormalidades.

O eletrocardiograma (ECG) (set/1989) revelou
fibrilagao atrial, freqiéncia cardiaca 90 bpm, sobrecarga
ventricular esquerda (indice de Sokolow de 60 mm) e
alteracdes da repolarizacéo ventricular com ondas T
negativas em derivacOes precordiais esquerdas. (fig. 1).

A creatinina sérica foi 0,8 mg/dl, o sédio 142 mEg/l, o
potéssio 4,2 mEq/l, a concentracdo de TSH <0,1 uUl/ml
e de tiroxina 14 ug/dl.

As medicagoes em uso foram substituidas por
disopiramida 450 mg, depois substituida por verapamil
240 mg/dia

O ECG dinamico (dez/1989) revelou ritmo béasico
sinusal, extra-sistoles atriais < 5/h, varias taquicardias
atriais de 5 a 6 batimentos, extra-sistoles ventriculares
10/h, um episédio de taquicardia ventricular de 19
batimentos.

O teste ergométrico (9/11/90) realizado em ritmo
de fibrilagao atrial demonstrou freqliéncia cardiaca em
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repouso 95 bpm, freqliéncia cardiaca no esforgco maximo
159 bpm, pressao arterial em repouso 109/81 mmHg e
no esforco méaximo 156/64 mmHg. A duracéo total do
teste foi 10 min 15 s. O teste foi interpretado como sem
evidéncia de isquemia.

O ECO (1990) revelou dilatagao de é&trio esquerdo
e funcao sistélica de ventriculo esquerdo normal, sem
alteracoes valvares (tab. 1). Na evolugao, ecocardiogramas
foram realizados e revelaram hipertrofia de ventriculo com
relacao septo/parede posterior >1,5 e grande dilatagao
de &trio esquerdo. Além disso, foi também diagnosticada
na evolucao hipertenséo progressiva de ventriculo direito
(tab. 1)

A paciente evoluiu por 11 anos com queixas de
palpitacdes paroxisticas e dispnéia desencadeada por
médios esforcos. Nesse interim foi acrescentado o
tratamento com varfarina. O INR foi mantido entre 1,5
e 2,8.

A partir de setembro de 2000 iniciou dispnéia aos
pequenos esforcos e repouso, e, em alguns meses,
franca ortopnéia necessitando internagéo para alivio dos
sintomas. Nessa época fazia uso de 25 mg de atenolol,
40 mg de enalapril, 25 mg de hidroclorotiazida, 40 mg
de furosemida, 25 mg de espironolactona e 2,5 mg de
varfarina.

Os exames laboratoriais (mar/2003) revelaram 11,9 g/
dl de hemoglobina, hematécrito 37%, glicemia 99 mg/dl,
colesterolemia 122 mg/dl (46 mg/dl de HDL-colesterol e
67 mg de LDL-colesterol) e 45 mg/dl de triglicérides.

A paciente foi trazida ao hospital por dor interescapular
aguda, dispnéia e edema de membros inferiores, além
de vomitos. O exame fisico (14/8/2003) revelou paciente
em mau estado geral, pressao arterial 120/70 mmHg,
freqliéncia cardiaca 110 bpm. A semiologia pulmonar
revelou estertores difusos. O exame do coracao revelou
ritmo cardiaco irregular, sopro sistélico +++/4 em area
mitral. Ao exame do abdome o figado foi palpado a 4
cm da borda costal. Havia edema discreto de membros
inferiores.
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Fig. 1 — Eletrocardiograma. Ritmo de fibrilacdo atrial e intensa sobrecarga ventricular esquerda, com alteragcées secundérias da repolarizagao

Tabela 1 - Evolucao ecocardiografica

ventricular.
1990 1992
Ritmo FA FA
Septo (mm) 10 18
Parede posterior VE (mm) 9 12
Didmetro diastélico do VE (mm) 48 48
Diametro sistolico do VE (mm) -
Aorta (mm) 33 34
Atrio esquerdo (mm) 51 51
Pressao sistdlica VD (mm Hg) - -
Fragao de ejecao do VE (%) 73 82
Padrao de fluxo transvalvar mitral E<A E<A
Insufifiéncia mitral Discreta Discreta
Insuficiéncia trictspide Leve Leve

FA - fibrilagdo atrial; VE - ventriculo esquerdo; VD - ventriculo direito.

0 ECG (ago/2003) mostrou fibrilagao atrial, freqiiéncia
cardiaca 110 bpm, sobrecarga atrial direita (Pefaloza-
Tranchesi) e alteragdes da repolarizagdo ventricular (fig.
2).

A paciente sofreu parada cardiaca em assistolia
algumas horas ap6s a internacédo. Foi reanimada e evoluiu
com choque, cianose intensa, oliglria e hipertermia.

Os exames laboratoriais revelaram acidose metabdlica,
insuficiéncia renal (tab. 2). A urocultura foi positiva para
Escherichia coli. A radiografia de térax no segundo dia de
internagao foi considerada sugestiva de broncopneumonia
e foi iniciado o tratamento com ceftriaxona. Apesar de uso
de doses crescentes de dopamina e depois noradrenalina,
a paciente permaneceu hipotensa e faleceu na manha
de 19/8/2003.

Aspectos clinicos

Trata-se de uma paciente de 78 anos de idade com
diagnostico de cardiomiopatia hipertréfica (CH) forma nao

1994 1998 2001 2002 2003
FA FA FA FA FA
21 14 16 17 16
12 14 14 - 13
45 50 56 58 58
27 35 41 40 -
28 31 32 - 30
56 60 74 77 70
30 34 60 120 75
78 65 60 67 60
E<A - - - -
Discreta Discreta Acentuada Moderada Acentuada
Moderada moderada Acentuada Acentuada Acentuada

obstrutiva, com longa evolugéo (17 anos). O diagndstico
da doenca é feito pelos sintomas: dispnéia, palpitagoes,
dor precordial (referidos pela paciente), e sincope; e
pelos exames complementares: o ECG mostrava ritmo
de fibrilagdo atrial e sobrecarga ventricular esquerda;
ao ecocardiograma observou-se hipertrofia do miocérdio
> 15 mm.; e no estudo de eletrocardiografia dinamica
taquicardia ventricular nao sustentada.

Chamou-nos a atencéo o inicio tardio dos sintomas
(61 anos de idade), uma vez que, geralmente estes
costumam aparecer na terceira ou quarta década de
vida e a experiéncia mostra que pacientes que atingem
a sexta década dificilmente apresentam sintomas e tém
uma sobrevida semelhante a da populagdo normal nessa
faixa etéria'?.

Desde a primeira avaliagao no Incor (1990) a paciente
j& apresentava fibrilacao atrial ao ECG, aumento do atrio
esquerdo e sinais de disfuncao diastélica ao ECO o que €
caracteristico da doenca, assim como arritmia ventricular
complexa ao Holter. Apesar de ter sido medicada com
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Fig. 2 — Eletrocardiograma. Ritmo de fibrilagéo atrial, houve diminui¢do da amplitude dos complexos QRS em relagéo ao ECG inicial (fig. 1).

Tabela 2 - Exames da internacao

14 ago 15 ago 18 ago
Hemoglobina (g/dl) 12,9 13,2 14,4
Hematdcrito (%) 39 42 43
Leucocitos/mms3 4700 8214 12200
Neutrdfilos (%) 65 77 78
Linfécitos (%) 25 14 13
Mondcitos (%) 10 9 9
Uréia (mg/dl) 139 149 159
Creatinina (mg/dl) 1,8 2,8 2,5
Sodio (mEq/1) - 138 136
Potéassio (mEg/I) - 4,5 6
Glicose (mEq/l) 77 20 98
Gasimetria FI0, 60% FI0, 40%
pH 7,27
pCO, (mm Hg) 36
pO, (mm Hg) 147
Sat 0, (%) 78,7 99
HCO, (mEq/l) 16
EB (mEq/l) -9,8
Proteinas totais (g/dl) 3,4
Albumina (g/dl) 1,5

Disopiramida, Verapamil e Atenolol, a paciente teve pouca
melhora; porém se manteve estavel até o ano 2000,
quando apresentou piora significativa dos sintomas.
Paralelamente houve piora significativa da anatomia e
funcao cardiaca, demonstrada pela ecocardiografia, com
aumento do atrio (60 mm para 70 mm) e ventriculo
esquerdo (50 mm para 58 mm), aumento da presséo
sistolica do ventriculo direito, e aumento do grau de
insuficiéncia mitral e tricispide; porém com funcéo
sistélica preservada.

Apesar da paciente ter recebido medicagdo para
disfuncédo sistdlica, teve evolucao desfavoravel e
progressiva até sua Ultima internacao, em quadro
clinico de choque cardiogénico, e certamente disfuncéo
sistolica e diastdlica. Esse tipo de evolugao para dilatacao
ventricular esquerda com disfuncgao sistélica e diastdlica
ocorre em 10% dos pacientes na fase avancada da doenca

como neste caso!.

Cabe discutir se haveria algum outro tipo de tratamento
que pudesse ter melhorado a qualidade de vida da
paciente. Em se tratando de paciente com diagnéstico
de cardiomiopatia hipertréfica forma nao obstrutiva, o
tratamento invasivo com marcapasso, oclusao do ramo
septal da artéria coronéria descendente anterior pelo
alcool e cardiomiectomia transvalvular aértica néo estao
indicados®*.

Com base em trabalhos® que demonstraram que
bloqueadores de receptores da angiotensina Il, diminuem
a acéo tréfica e pré-fibrética da mesma, realizamos um
trabalho utilizando o Losartan 100 mg/dia durante 6
meses em pacientes com disfuncao diastélica e nao
obstrutivos, e observamos melhora da disfungao diastélica
avaliada pela ecocardiografia, da classe funcional, e da
fracdo terminal do BNP (NT pré-BNP)®7.

Em relacdo aos fatores preditores de morte slbita
como: parada cardiorrespiratoria recuperada, taquicardia
ventricular sustentada, sincope recorrente, taquicardia
ventricular ndo sustentada, genétipo de risco ou morte
slUbita em 2 ou mais parentes de 1° grau com menos
de 45 anos, jovens menores de 20 anos, hipertrofia
ventricular acima de 30 mm principalmente em jovens,
resposta hipotensora ao exercicio, gradiente obstrutivo
elevado e evolugao para forma dilatada®®; a paciente tinha
apenas arritmia complexa ao Holter, cuja prevaléncia
aumenta com o avancgo da idade, sendo a morte sUbita
é mais freqiiente em pacientes jovens!s.

(Dr. Edmundo Arteaga)

Hipoteses diagnésticas
Cardiomiopatia hipertréfica, evolugao final com
dilatacao.

NEcropsiA

A necropsia, havia grande hipertrofia biventricular
cardiaca simétrica (fig. 3), compativel quer com
miocardiopatia hipertréfica simétrica quer com alteragao
secundaria a hipertensédo arterial sistémica. Com o
estudo microscopico, pdde-se estabelecer o diagndéstico
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de miocardiopatia, pois havia desarranjo significativo de
fibras miocardicas (fig. 4).

As artérias coronarias mostravam grande calibre e
tortuosidades (fig. 5), mas nédo obstrucoes. E possivel
que se trate apenas de variacao anatdbmica, uma vez que
nao havia lesdes isquémicas do miocardio, a despeito
da hipertrofia. Porém, cateterismo antigo evidenciou
microfistulas, cujas comprovacdo e importancia
fisiopatolégica sao dificeis de estabelecer.

A paciente apresentou tromboembolismo pulmonar
(fig. 6), que, levando a baixo débito cardiaco, causou
isquemia mesentérica e foi o principal responsavel pela
morte.

A paciente tinha também hipertireoidismo. Embora
as alteragdes anatomopatologicas sejam mais sugestivas
de bocio adenomatoso, este usualmente ndo causa o
distUrbio funcional apresentado pela paciente. Assim,

é possivel que a leséo inicial fésse bocio tdxico (doenca
de Graves), porém com modificacdes introduzidas pela
medicagao.

Finalmente, houve suspeita clinica de quadro
infeccioso no periodo terminal. N&do houve comprovagao
morfolégica disso, talvez por cura decorrente de
tratamento antimicrobiano adequado.

(Dr. Paulo Sampaio Gutierrez)

Hipoteses diagnésticas
Doenca principal: miocardiopatia hipertréfica. “Causa

mortis”: isquemia mesentérica ap6s tromboembolismo
pulmonar.

(Dr. Paulo Sampaio Gutierrez)

Potencial Conflito de Interesses
Declaro nao haver conflitos de interesses pertinentes.

Fig. 3 - Corte frontal do coragao, mostrando acentuada hipertrofia concéntrica da parede do ventriculo esquerdo. AD- Atrio direito (apéndice auricular);
AE- Atrio esquerdo; V Ao- valva adrtica; VD- ventriculo direito; VE- ventriculo esquerdo.

Fig. 4 - Corte histoldgico do miocardio, mostrando desarranjo das fibras miocardicas. Coloragdo pela hematoxilina e eosina, aumento da objetiva 5x.
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Fig. 5 - Visdo externa do ramo interventricular anterior (descendente anterior) da artéria corondria esquerda, mostrando tortuosidade e dilatagao.

5 o

Fig. 6 - Corte histolégico de pulmao. Vé-se obstrugdo tromboembélica de ramo da artéria pulmonar. Coloragao pela hematoxilina e eosina, aumento

da objetiva 2, 5x.
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