MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

Em contraste com as miocardiopatias dilatadas, as formas hipertréficas
mostram um aumento na espessura das paredes do VE, notadamente do septo

interventricular, sem que haja dilatacdo da cavidade ventricular. 1 Esta
miocardiopatia foi primeiramente descrita por Schminke,29 em 1907, e

posteriormente reconhecida, no final da década de 50, por Brock.30 e Teare.31
Brock notou a presenca de gradiente pressorico localizado na via de saida do
VE em seus dois pacientes que tinham hipertrofia maci¢ca do VE, na necropsia.
Teare relatou a caracteristica assimétrica desta hipertrofia, mostrando, em
estudos de necropsia, que o0 septo interventricular era a regido
predominantemente hipertrofiada, produzindo uma protuberancia para o interior
da via de saida do VE, o que o levou a denominé-la "hipertrofia assimétrica do
coracao”. A existéncia da obstrucdo subaortica dinamica e variavel com

diferentes manobras e drogas foi reconhecida por Braunwald et al.32 que
passou a denomind-la "estenose subadrtica hipertréfica idiopatica”,32 ou
"cardiomiopatia  hipertrofica  obstrutiva”.33 ou "estenose subadrtica

muscular’.34 A causa da obstrucdo subadrtica foi atribuida & aposicéo
sistélica do folheto anterior da valva mitral ao septo interventricular, tendendo a

ocluir a via de saida do VE.35 Logo se reconheceu que a obstrucéo subadrtica
ndo era a principal caracteristica desta miocardiopatia, pois diversos pacientes
apresentavam hipertrofia assimétrica com pouco ou nenhum gradiente

subaortico.36 Ficou entdo estabelecida a existéncia de uma forma obstrutiva e
uma nao-obstrutiva da miocardiopatia hipertréfica.
Histologicamente, as células musculares se apresentam de uma forma

singular nesta doenca.37 Existem areas no miocardio onde a arquitetura
celular estd completamente desarranjada, com células bizarras, dispondo-se
em forma de espirais. A localizacdo dos agrupamentos celulares anormais é

variavel.37 Eles sdo encontrados no septo interventricular e na parede livre do
VD e VE em pacientes com a forma néao-obstrutiva; por outro lado, nas formas
obstrutivas, estas células somente sdo encontradas no septo interventricular;
na parede livre, a hipertrofia notada € indistinguivel daquela secundaria a
hipertensdo arterial ou a estenose aodrtica. A impressdo € de que quando a
anormalidade celular se restringe ao septo interventricular (formas obstrutivas),
a hipertrofia da parede livre é secundaria a obstrucdo da ejecao ventricular. A

forma nao-obstrutiva teria um envolvimento muscular mais generalizado, sendo

a hipertrofia da parede livre devido & prépria doenca miocardica.37

Por ser capaz de avaliar o septo interventricular, a parede livre do VE e 0
movimento da valva mitral, a ecocardiografia aumentou a quantidade de
informacdes para melhor compreensado desta patologia. Assim, devido a facil
evidenciacdo ecocardiogréfica do carater assimétrico da hipertrofia ventricular
esquerda, esta cardiopatia passou a ser denominada “hipertrofia septal

assimétrica”,38 podendo-se apresentar com ou sem obstrucdo subadrtica. A
ecocardiografia mostrou também que a forma né&o-obstrutiva é muito mais

comum que a obstrutiva,39 ao contrario do que se supunha. Com a ajuda
deste método, foi possivel avaliar mais corretamente a incidéncia familiar da



doenca, mostrando ser ela transmitida como um tragco autossdémico dominante,
com alta penetracéo (Fig. 13.15).39,40
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Fig. 13.15 - Estudo familiar na cardiomiopatia hipertréfica assimétrica. Os
individuos com marcas verticais no esquema sao 0s que apresentam hipertrofia
septal assimétrica no exame ecocardiografico. Notem a alta penetracdo
genetica.

Sendo possivel diferenciar pela ecocardiografia a hipertrofia concéntrica
do VE, verificou-se que a cardiopatia denominada "miocardiopatia hipertrofica

idiopatica"4l que se acreditava ser uma forma de miocardiopatia com
hipertrofia concéntrica do VE, provavelmente ndo existe como uma entidade

nosoldgica ou é extremamente rara.43 Antes do advento da ecocardiografia,
eram diagnosticados como miocardiopatia hipertréfica idiopatica aqueles casos
de hipertrofia septal assimétrica sem obstrucdo subadrtica, em que apenas o
exame fisico e o eletrocardiograma indicavam a presenca de hipertrofia

ventricular esquerda de causa ndo determinada.42

E interessante notar que, frequentemente, uma hipertrofia do VE
nitidamente do tipo septal assimétrica ao ecocardiograma € dita ser concéntrica
na anatomia patolégica. Isto se deve ao fato de que as medidas
ecocardiograficas sdo realizadas na didstole enquanto que os coracdes na

anatomia patolégica aparentam estar em sistole.43 Devido ao grande
espessamento sistdlico da parede posterior do VE e ao pouco espessamento
do septo interventricular durante a sua contracdo em casos de miocardiopatia
hipertrofica, a relacéo entre a espessura do septo e da parede posterior do VE
medida durante a sistole, pode aparentar ser simétrica, e como € esta
espessura a encontrada na anatomia patolégica, uma hipertrofia assimétrica
poderd passar despercebida. As medidas sistélicas ao eco do septo e da

parede posterior comparam-se fielmente com os da necropsia.44
Aspecto Ecocardiografico

A anormalidade ecocardiogréfica principal deste tipo de miocardiopatia é
0 aumento da espessura do septo interventricular, que se encontra mais



hipertrofiado que a parede posterior do VE,38:4546  ou seja, ha uma
hipertrofia septal assimétrica (HSA). A hipertrofia do septo pode ser leve ou
macica, e ele é geralmente mais espesso na forma obstrutiva da doenca.4”

O ecocardiograma unidimensional mostra muito bem esta hipertrofia
septal assimétrica (Figs. 13.16 e 13.17).

Fig. 13.16 - Cardiomiopatia com hipertrofia septal assimétrica. O septo
interventricular tem o dobro da espessura da parede posterior do VE.



Fig. 13.17 - A hipertrofia septal pode ser macica. Neste paciente com
miocardiopatia hipertréfica, o septo interventricular era cinco vezes mais
espesso do que a parede posterior do VE.

Como ela ndo é uniforme, sendo geralmente mais acentuada no tergo

médio entre a valva adrtica e o apice,48 é necessario fazer uma varredura
ecocardiografica de todo o septo interventricular, verificando a sua espessura
em diversos locais, para se obter uma apreciacdo exata desta anormalidade. A
espessura diastélica da parede posterior também esta aumentada, mas pode

ser normal, ou mesmo diminuida nas formas sem obstrucéo subaértica.4’
Estudos de necropsia?/ mostraram que nas formas obstrutivas,

semelhantemente as hipertrofias secundarias, a parede posterior € mais
espessa perto do sulco atrioventricular, atras do folheto posterior da mitral e se
afina em direcdo a ponta do VE. Nas formas nédo-obstrutivas, esta hipertrofia
da parede posterior se faz de uma maneira diferente, ela é mais espessa na
ponta do ventriculo e se afina em diregdo ao sulco atrioventricular. Nestes
casos, atrads do folheto posterior da mitral, ela pode ter espessura normal ou
mesmo diminuida (Fig. 13.18). A espessura da parede posterior deve ser
medida preferivelmente no tracado em que a valva mitral também estiver
registrada, isto €, onde ela for mais fina.



Fig. 13.18 - Hipertrofia septal assimétrica. Notem que a parede posterior do VE
neste paciente tem espessura normal. SIV = septo interventricular, ENDO =
endocardio. PERI = pericardio, VM = valva mitral.

Henry et al.38 encontraram em pacientes portadores desta cardiopatia,
com ou sem obstrucdo subadrtica, a relagdo entre a espessura diastdlica do
septo e a parede posterior do VE (EDS/EDP) maior que 1,3. Como em
individuos normais e nos pacientes com hipertrofia ventricular devido a outras
etiologias, esta relagcdo era menor que 1,3 estes autores concluiram que a
relacio EDS/EDP > 1,3 é um achado caracteristico desta miocardiopatia.
Contudo, diversos relatos surgiram na literatura, mostrando que a hipertrofia
septal assimétrica ndo era encontrada apenas na miocardiopatia hipertréfica.

Ela foi relatada também em atletas, 49 na hipertenséo arterial sistémica,20
acromegalia,®1 estenose adrtica valvar,92 insuficiéncia adrtica,®3 estenose
subaodrtica fixa,22 coartacdo da aorta,”2 nas condicbes que produzem

sobrecarga sistélica do VD,94 nas criancas normais até dois anos de idade®>,
em criangas tratadas com ACTH ou corticosteroides (56,57), na sindrome de

Cushing (58) e em diversos tipos de cardiopatias congénitas.2®@ E
interessante notar que, nos casos que foram investigados histologicamente,
nao havia desarranjo celular semelhante ao encontrado na miocardiopatia
hipertréfica, mostrando que a hipertrofia septal assimétrica era de natureza

diferente da existente na miocardiopatia.29
E possivel que haja casos de miocardiopatias hipertréficas em que a

relacdo EDS/EDP seja menor que 1,3. 94,60 A nossa experiéncia é que se tal
fato for verdadeiro, devera ser extremamente raro. Muito mais frequente é a
nao-demonstracdo do local mais espesso do septo, ou a inclusédo de
cordoalhas tendinosas na medida da parede posterior do VE, obtendo-se uma

espessura falsamente maior para esta parede (Fig. 13.19).61
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Fig. 13.19 - Em certos pacientes a inclusdo das cordoalhas na medida da
espessura da parede posterior do VE pode levar a um falso aumento desta
espessura, levando assim a se considerar simétrica uma hipertrofia
assimétrica. COR = cordoalhas tendinosas, ENDO = endocardio, PERI =
pericardio.

Alguns autores preconizam a relacdo EDS/EDP > 1,5 ou 1,6 como mais

especifica para o diagnéstico de hipertrofia septal assimétrica.62 Embora este
valor aumente a especificidade diagnostica, diminui a sensibilidade, tendo em
vista que 10% dos pacientes sintomaticos portadores desta cardiopatia tém a

relacdo EDS/EDP entre 1,3 e 1,4.99 Por outro lado, um valor maior que 1,5
ndo permite distinguir se a hipertrofia septal assimétrica é secundaria a uma

outra doenca cardiaca, ou se é priméaria.29

A hipertrofia septal assimétrica, devido a miocardiopatia, raramente
aparece como um aumento da espessura do septo isoladamente, e diversas
outras anormalidades sé&o encontradas no ecocardiograma unidimensional. O
septo interventricular ndo s6é é espesso como também tem pouca
contratilidade, o que pode ser evidenciado pela diminuicdo da amplitude de

incursdo septal e da percentagem de espessamento sistélico (Fig. 13.20); 63-

65 ocasionalmente o septo pode ainda apresentar movimento do tipo paradoxal
(Fig. 13.21).



Fig. 13.20 - Miocardiopatia hipertréfica. Notem que o septo interventricular
(SIV) néo se espessa durante a sistole além de ser totalmente acinético.

Fig. 13.21 - Miocardiopatia hipertréfica. O septo interventricular (SIV)
ocasionalmente pode apresentar movimento do tipo paradoxal. ENDO =
endocardio, PERI = pericardio.



Ao contrario do septo, a parede posterior tem maior contratilidade e
apresenta no ecocardiograma aumento de sua incursdo, velocidade e

percentagem de espessamento sist6lico,69:66 o que leva ao aumento do
percentual de encurtamento sistélico do diametro ventricular (%1D), da frac¢io

de ejecdo e da Vcf.45,63

Ainda em relacdo ao ecocardiograma unidimensional, encontram-se na
valva mitral diversas anormalidades. Devido a alteracdo da complacéncia
ventricular esquerda, a velocidade de fechamento diastdlico EF esta

frequentemente diminuida.67 Como a via de saida do VE tem tamanho
reduzido,66.68 a valva mitral encontra-se numa posicéo relativamente anterior
dentro da cavidade ventricular, préxima ao septo interventricular (Fig. 13.22).69
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Fig. 13.22 - Cardiomiopatia hipertrofica assimétrica. Caracteristicamente a
valva mitral (VM) encontra-se anteriorizada dentro da via de saida do VE, SIV =
septo interventricular.

Uma das primeiras alteracbes ecocardiograficas descritas na
miocardiopatia hipertrofica foi 0 movimento anormal da valva mitral durante a

sistole.68,70  Caracteristicamente, durante o segmento CD e logo apds o
inicio da sistole, a valva mitral se desloca anteriormente, em direcdo ao septo
interventricular, intrometendo-se dentro da via de saida do VE. Apds atingir
seu deslocamento mais anterior durante a meso-telessistole, ela retorna para a
posicdo normal com um movimento rapido para trds, de modo que antes da
valva se abrir na didstole ela ja se encontra em seu local habitual (Fig. 13.23).



Fig. 13.23 - Movimento anterior sistélico da valva mitral. Notem que durante a
sistole parte do folheto anterior se desloca para frente em direcdo ao septo
interventricular (seta). Antes da abertura da valva mitral o folheto ja retornou a
sua posicdo normal.

O MSA da valva mitral ja tinha sido descrito anteriormente em estudos

angiograficos,’1 e sugeriu-se que a obstrucdo subadrtica seria causada pela
aposicéo do folheto anterior da mitral com o septo hipertrofiado, estreitando a
via de saida do VE. O MSA é encontrado notadamente em pacientes que

apresentam a forma obstrutiva da miocardiopatia,68,70.72 estando geralmente
ausente nos casos sem obstrucdo subadrtica.42:73  Em um estudo com

ecocardiografia e hemodinamica simultaneas, /2 mostrou-se que a presenca de
um movimento sistolico anterior da mitral que ndo seja intenso o bastante para
tocar o septo interventricular, estd associado com auséncia de gradiente
subadrtico ou com gradiente abaixo de 10 mm Hg. Quando o MSA atinge o
septo, ha sempre gradiente acima de 10 mm Hg, sendo este gradiente
diretamente proporcional ao tempo que demora o contato entre o MSA e o
septo e inversamente proporcional ao intervalo de tempo entre o inicio do MSA
e 0 momento em que ele toca o septo. Deste modo, quando o gradiente é
grande, o MSA entra em contato precocemente com 0 septo na sistole e
permanece em contato por mais tempo, enquanto que com gradiente pequeno
o inverso ocorre (Fig. 13.24).
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Fig. 13.24 - A, Movimento sistolico anterior da mitral (seta) com contato
precoce e mantido com o septo interventricular, indicando que o gradiente
subadrtico € importante. B, Movimento sistolico anterior da mitral (seta) com
contato tardio e transiente com o septo. O gradiente subadrtico, embora
presente, era pequeno.

De acordo com a presenca ou ndo do MSA da valva mitral e de sua
intensidade, os pacientes com hipertrofia septal assimétrica podem ser

divididos em trés categorias.’3:74 Os que tém MSA intenso, tocando o septo
interventricular durante pelo menos 30% do periodo sistolico (Fig. 13.24A), sdo
agueles que apresentam gradiente subadrtico durante o0 estudo

hemodinamico.”4 A auséncia de MSA é notada no grupo que ndo tem
obstrucdo subaodrtica. Ha um grupo intermediario com MSA inconstante e
pequeno, sem contato com o septo interventricular (Fig. 13.25), ou de contato
tardio e com duracdo menor que 30% do periodo sistolico (Fig. 13.24B), que
geralmente apresenta um gradiente pequeno ou labil.

Fig. 13.25 - Mowmento S|stoI|co anterlor (MSA) de pequena intensidade.

O MSA é mais bem registrado na borda livre da valva mitral,58 podendo
ndo ser encontrado nas regibes mais basais da valva (Fig. 13.26).



Ocasionalmente, € dificil de registra-lo, podendo passar despercebido caso o
tracado esteja atenuado ou com alto grau de rejeicao.

Fig. 13.26 - O movimento sistdlico da valva mitral € mais bem visto junto a
borda livre valvar (a esquerda da figura), mais na base da valva a direita da
figura ele pode ndo ser evidenciado. MSA = movimento sistolico anterior.

E bem conhecida a variacdo do gradiente subadrtico na miocardiopatia
hipertréfica, que se verifica durante a realizacdo de manobras como a de

Valsalva,’0 ou ap6s administracdo de drogas.32:70 Nos pacientes com MSA
inconstante ou pequeno pode-se demonstrar a acentuacdo deste movimento
simultaneamente com o aumento da obstru¢do subaodrtica que ocorre apds o
uso de certas drogas, como, por exemplo, o nitrito de amilo (Fig. 13.27).
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Fig. 13.27 - Movimento sistélico anterior (MSA) que ndo esta presente em
condicOes basais (A) pode aparecer apds o uso de nitrito de amilo (B).

Tendo em vista esta relacdo entre o MSA e a obstrucdo subadrtica,

Henry et al.”S tentaram avaliar o gradiente ao ecocardiograma unidimensional,
levando em conta a amplitude do MSA e o tempo em que este movimento esta
presente. Assim, um indice de obstrucdo é obtido dividindo-se a duracédo do
MSA em milissegundos pela distdncia média em milimetros entre o septo e o
folheto anterior da mitral (Fig. 13.28).
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Fig. 13.28 - Esquema representativo de como se medir o indice de obstrucao.
Vide texto.



Uma vez obtido o indice de obstrucéo, o gradiente pode ser calculado da
seguinte forma:

Gradiente = (1,8 . indice de obstrucéo) - 35.

Estes autores encontraram o6tima correlagdo entre o gradiente avaliado pela
ecocardiografia e aquele encontrado durante o estudo hemodinamico. Porém,
deve-se levar em conta que o MSA pode ocorrer na auséncia de

gradiente,60,76  provavelmente por um deslocamento desigual do folheto
anterior da mitral com aposicao septo-mitral em apenas um determinado local
do folheto. Devido a este problema, o indice obstrutivo frequentemente
superestima o grau de obstrucéo.60,76

O MSA pode ser encontrado em outras condi¢cfes, além da hipertrofia
septal assimétrica. Ele tem sido descrito da comunicacdo interatrial,’’
regurgitacdo adrtica,’/ aneurisma ventricular esquerdo,’8 em casos de
transposicdo dos grandes vasos com ou sem obstrucdo subpulmonar,/9
hipertenséo arterial pulmonar primaria,80 estados de hiperatividade do VE81 e
apés valvuloplastia mitral com insercdo de anel de Carpentier.82
Frequentemente encontramos MSA em pacientes com prolapso mitral, nestes
casos ele pode ser diferenciado daquele da miocardiopatia hipertréfica, pois o

folheto anterior ndo retorna para tras antes da abertura diastdlica da valva (Fig.
13.29).
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Fig. 13.29 — Pseudo movimento sistolico anterior da valva mitral (seta). Notem
que o folheto anterior ndo retorna para tras antes da abertura da valva mitral
como ocorre no MSA classico.

O ecocardiograma unidimensional da valva aodrtica esta alterado em
cerca de 1/3 dos pacientes com miocardiopatia hipertréfica. /.83




Caracteristicamente, as cuspides adrticas podem apresentar fechamento
mesossistdlico seguido de reabertura telessistdlica (Fig. 13.30), porém com
igual frequéncia, se encontram movimentos aleatorios de fechamento e
reabertura das cuspides durante toda a fase de ejecdo. O fechamento
mesosistolico da valva adrtica esta sempre associado a presenca de gradiente

subadrtico.84

Fig. 13.30 - Fechamento mesossistolico da valva adrtica (seta) em um paciente
com miocardiopatia hipertrofica assimétrica. VM = valva mitral.

Outra anormalidade frequente no ecocardiograma da miocardiopatia
hipertréfica, que € encontrada também na hipertrofia concéntrica do VE, € um

prolongamento do tempo de relaxamento isovolumétrico do VE (TRIV),85 que
corresponde ao intervalo de tempo entre o fechamento da valva aértica e a
abertura da mitral (Cap. 6). Este tempo pode indicar o estado de relaxamento
do VE. Seu valor normal € de 13 + 15 ms estando prolongado na
miocardiopatia hipertrofica (93 + 37 ms). O uso de antagonistas do célcio

diminui o TRIV,85 mas a utilidade desta medida na avaliagido dos efeitos
terapéuticos destas drogas ainda ndo estd bem estabelecida. A duracéo do
tempo de relaxamento isovolumétrico do VE nao esta na dependéncia Unica da
velocidade de queda da pressao intraventricular esquerda neste periodo (dP/dT
negativa), mas também da intensidade da queda de pressdo entre o
fechamento adrtico e a abertura mitral, a qual depende da pressdo na aorta no
momento do fechamento valvar, e da pressao atrial no momento em que esta
pressao cruza com a ventricular e abre a mitral. Portanto, uma queda da
pressao aortica diastolica ou um aumento da pressao diastélica atrial esquerda
podem também ser a causa de uma aparente melhora do TRIV, independente

de melhora no relaxamento do VE.86



O movimento da parede posterior do AE € semelhante aquele

encontrado quando ha diminuicdo do relaxamento ventricular esquerdo. 87,88
Interessante notar que este movimento pode ser normal, principalmente em
pacientes assintomaticos, o que poderia sugerir que a alteracdo do

relaxamento do VE seja uma causa importante na génese dos sintomas.38

O ecocardiograma bidimensional analisa bem melhor esta patologia. O
corte longitudinal (Fig. 13.31) e o corte transverso ao nivel dos musculos
papilares (Fig. 13.32) ou da mitral sdo os melhores para evidenciar tal
hipertrofia.
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Fig. 13.31 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertréfica. Grande hipertrofia
do septo interventricular.
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Fig. 13.32 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Miocardiopatia
hipertroéfica.

No corte longitudinal e no apical, ja se pode verificar a diversidade de
aspecto ecocardiografico na miocardiopatia hipertrofica. Pode-se encontrar
maior hipertrofia septal na regido imediatamente subaortica (Fig. 13.33), na
regido mediana do septo (Fig. 13.34) na regidao mais apical (Fig. 13.35 ), ou em
todo o septo por igual (Fig. 13.36 ).

Fig. 13.33 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertrofica. Notar que a regido
mais espessa do septo € aquela imediatamente subadrtica. Seta = movimento
sistolico anterior.





Fig. 13.34 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertrofica. A hipertrofia septal
€ mais acentuada na regido mediana do septo interventricular.

Fig. 13.35 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertrofica. A hipertrofia septal
€ mais importante na regido apical do septo interventricular.





Fig. 13.36 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertrofica. H& uma hipertrofia
septal uniformemente distribuida em todo o septo interventricular.

Portanto, a area do VE envolvida pela hipertrofia € bastante variavel, e
ndo necessariamente acomete priméaria e unicamente o septo interventricular

(Fig. 13.37).89

Fig. 13.37 - Diferentes locais de hipertrofia do VE na miocardiopatia
hipertréfica. (Maron, B.J., et al. Am. J. Cardiol., 48:418, 1981.)




Mais frequentemente (52%), o local de maior espessura se encontra no
septo e parte da parede antero-lateral do VE (Fig. 13.38), seguida de apenas
envolvimento do septo interventricular (20%) em sua regido anterior e posterior

(Fig. 13.39), e acometimento septal maior de sua regidao anterior (10%) como
visto na Fig. 13.40.

Ilem 18Mg

Fig. 13.38 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Miocardiopatia

hipertréfica. A hipertrofia envolve a parede antero-lateral do VE, além do septo
interventricular.






Fig. 13.39 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Miocardiopatia
hipertrofica. A hipertrofia esta basicamente limitada ao septo interventricular.
Ela é igual na regido posterior e anterior deste septo.
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Fig. 13.40 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Miocardiopatia
hipertréfica. A hipertrofia € basicamente do septo interventricular mas
predomina em sua porcgéo anterior (setas).

Nem sempre o septo interventricular é a regido mais hipertrofiada do

VE,89,90 em 18% dos casos a regido septal alta pode ter a mesma espessura
da parede inferior do VE, sendo a hipertrofia mais evidenciavel nas regidoes
mais apicais ou posteriores do septo, ou mesmo na parede lateral do VE (Fig.
13.41).






Fig. 13.41 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Miocardiopatia
hipertréfica. O septo interventricular ndo é a regido mais espessa do VE, a
hipertrofia é predominantemente da parede antero-lateral.

Praticamente nunca, porém, a parede inferior do VE é a mais espessa.
Vale notar que os pacientes que, além do septo, apresentam envolvimento da
parede livre do VE sdo geralmente mais sintomaticos e mais comumente tém

obstrucdo subaértica.89 E muito raro encontrar gradiente subadrtico em
pacientes com acometimento apenas do septo anterior ou em pacientes cuja

hipertrofia ndo envolva predominantemente a porcéo basal do septo anterior.89

Normalmente, o septo interventricular tem a mesma "consisténcia
ultra-sénica" encontrada nas outras paredes do VE, isto é, os ecos que formam
a imagem do septo sao finos e ralos, semelhantes aos ecos das demais
paredes. Na miocardiopatia hipertréfica, o septo muitas vezes tem uma
consisténcia granulosa, frequentemente com granulos grosseiros de alta
refringéncia ecografica que surgem apenas na regido envolvida pela patologia
(Fig. 13.42) sendo mais bem vistos em corte apicais de quatro camaras.
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Fig. 13.42 - Miocardiopatia hipertréfica. A- Corte longitudinal. Notar as
granulacdes grosseiras presentes no septo interventricular (setas). B- Corte
apical. Granulacéo difusa e intensa de todo o septo interventricular.

A origem destes granulos é especulativa, podendo ser a definicdo ultra-
sonica dos desarranjos celulares encontrados na miocardiopatia hipertréfica. E
relativamente frequente também encontrar-se uma trave de maior refringéncia,
geralmente no meio da espessura do septo, dividindo longitudinalmente o septo
interventricular em duas camadas (Fig. 13.43), sendo a camada mais espessa

aquela situada posteriormente, mais junto a cavidade do VE.91 E esta camada
gque tem geralmente granulacdes grosseiras.

Fig. 13.43 - Corte longitudinal.  Miocardiopatia hipertrofica. O septo
interventricular encontra-se dividido em duas camadas, por uma trave de maior
refringéncia (seta). As granulacdes septais encontram-se predominantemente
na camada septal inferior.

Os musculos papilares estdo frequentemente em uma posi¢cdo anormal

no interior da cavidade do VE.91.92 Tanto o musculo papilar antero-lateral
guanto poéstero-medial podem se encontrar mais anteriorizados, de tal modo
gque em um corte transverso ao nivel destes musculos eles ndo sejam
encontrados em suas posi¢cdes normais de 4-5 horas para o antero-lateral e de
7 horas para o poéstero-medial, e sim de 9 horas para o péstero-medial e até
mesmo 2 horas para o antero-lateral (Fig. 13.44).
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Fig. 13.44 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Miocardiopatia
hipertréfica. Posicdo anteriorizada dos musculos papilares. O musculo papilar
antero-lateral (seta) encontra-se na posicéo de duas horas.

A cavidade do VE é geralmente pequena, principalmente a sua via de
saida, que pode ser medida em area transversa ao nivel da valva mitral93
como mostra a Fig. 13.45. Esta area mede menos de 4 cm2 na miocardiopatia
hipertréfica obstrutiva, enquanto que é geralmente maior que 4 cm2 nas nao
obstrutivas. Nos individuos normais ela encontra-se acima de 9 cm2.

Area da via de
saida do VE

Fig. 13.45 - Medida da area da via de saida do VE na miocardiopatia
hipertrofica em um corte transverso ao nivel da mitral.




O aspecto da cavidade do VE ao corte apical nos pacientes jovens
lembra o de uma banana, com o segmento apical do eixo longitudinal do VE
encurvado medianamente em torno do septo interventricular, hipertrofiado,
formando uma protrusdo no interior da cavidade, como mostra a Fig. 13.46.
Nos pacientes idosos com miocardiopatia hipertréfica este aspecto geralmente
nao é visto. Nestes casos o VE tem um formato mais oval (94).

Fig. 13.46 - Corte apical de quatro caAmaras. Miocardiopatia hipertrofica. A
cavidade ventricular esquerda tem a forma de uma banana.

Tem sido também relatado aumento da espessura das paredes do VD
em cerca de 44% dos pacientes com miocardiopatia hipertréfica(95). Em nossa
experiéncia, ndo aparenta ser tdo frequente assim, mas certamente vemos
hipertrofia do VD em certos pacientes e, raramente, obstrucdo também da
camara de saida do VD.

Em criancas com miocardiopatia hipertréfica, a espessura septal, assim
como a extensdo da regido ventricular acometida pela hipertrofia podem

aumentar com a idade.96 Em adultos, ndo aparenta haver aumento da
hipertrofia com o tempo, muito pelo contrario, ha casos de diminuicdo da
espessura das paredes concomitante com aumento do didmetro cavitario do

VE.97 Estes achados sdo geralmente associados a um aumento e maior
progressdo dos sintomas dos pacientes pelo aparecimento de insuficiéncia

cardiaca.97 Ja se demonstrou98:99 em um pequeno niimero de pacientes, a
evolucdo ecocardiografica de um aspecto tipico de miocardiopatia hipertréfica
para aguele de uma miocardiopatia dilatada. Além de ser bastante incomum, tal
fato geralmente ocorre em pacientes com regurgitacdo mitral importante, com

enfarte do miocardiol00 ou ainda, em nossa experiéncia, em pacientes com
fibrilag&o atrial crénica de dificil controle.




Embora haja certa correlacdo entre a extensao da hipertrofia e o grau de
sintomas apresentados pelos pacientes, frequentemente se encontram
pacientes com minima hipertrofia muito sintomaticos e vice-versa.

O MSA da valva mitral, em pacientes com miocardiopatia hipertréfica,
pode ser bem analisado ao eco bidimensional no corte longitudinal e apical
(Fig. 13.47).
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Fig. 13.47 - Miocardiopatia hipertrofica. O movimento sistolico anterior da
mitral (seta) aparenta se originar das cordoalhas tendinosas. A- Corte
longitudinal. B- Corte apical.





A causa deste movimento sistolico anterior (MSA) do folheto anterior da
mitral ainda é discutida. (68,76,101). E possivel que o MSA n&o seja a causa
da obstrucdo subadrtica e sim consequéncia. Sua origem se deveria a alta
velocidade do sangue na via de saida do VE secundéaria a obstrucdo, o que
produz uma succdo do folheto mitral em direcdo ao jato sanguineo (efeito

Venturi).102,103 T3l origem tem sido contestada por outros pesquisadores que
mostraram velocidades baixas na via de saida do VE no inicio do MSA,
indicando que outros fatores estdo envolvidos pelo menos na fase inicial deste
movimento(104). Ao eco bidimensional tem-se a impresséo de que o MSA nao

se origina nos folhetos da valva e sim das cordoalhas tendinosas,91.92 que se
dobram e se projetam para a via de saida do VE na sistole, provavelmente por
efeito Venturi. Ha, porém, grande controvérsia. Spirito et al (101) acreditam que
em cerca de 31% dos pacientes com MSA este é formado seletivamente pelo
folheto posterior, em 10% apenas pelo folheto anterior, 58% por ambos folhetos
e apenas em 1 % pelas cordoalhas isoladamente. Aparentemente, o efeito
Venturi isolado ndo explicaria o MSA, tem que se levar em conta também a
posicdo anormal dos folhetos mitrais devido a anteriorizacdo e deslocamento
para a regido central do VE dos musculos papilares. Isto tem trés
consequéncias (Fig. 13.48):

Fig.13.48 - O MSA pode ser devido a posi¢cdo anteriorizada dos musculos
papilares. Devido a isto a coaptacdo valvar ndo mais sera feita na borda dos
folhetos. Sobra parte do folheto anterior que se intromete na via de saida por
efeito Venturi. A valva esta também no meio do fluxo da via de saida de modo
que sofre uma forca de baixo para cima dada pelo sangue que se dirige para a
via de saida.



1) Anterioriza a valva mitral de modo que a coloca junto ao fluxo da via
de saida onde sofrerd acdo do efeito Venturi, além de ser deslocada
anteriormente, empurrada pelas correntes de sangue atras dos folhetos. 2)
Como a tracéo sobre o folheto anterior o desloca mais para frente, o folheto
posterior coapta com o anterior longe da borda, mais para o meio do folheto
anterior, de modo que uma boa parte da borda deste folheto fica livre. Ao
contrario do restante do folheto que ndo tem como se movimentar para frente ja
gue se encontra sobre pressao que mantém a valva fechada (presséo entre o
VE e o AE), a borda valvar esta livre para se deslocar em direcdo a via de
saida. 3) O deslocamento central dos musculos papilares leva a uma maior
tensdo nas cordoalhas e nos folhetos junto as comissuras e uma folga nas
cordoalhas centrais e no meio dos folhetos (Fig. 13.49) o que permite seu
deslocamento por efeito Venturi ou mesmo durante o periodo de contracéo
isovolumétrica simplesmente por haver uma redundancia relativa de
cordoalhas.

Fig. 13.49 - O posicionamento mais central dos musculos papilares tende a
aumentar a tracdo das cordoalhas e bordas laterais dos folhetos com maior
relaxamento das cordoalhas e regifes centrais dos folhetos, que ficam livres
para sofrerem o efeito Venturi.

Klues et al (105), estudando a area anatdomica dos folhetos mitrais em
pacientes com ecocardiogramas que apresentavam MSA e obstrucao
subadrtica, notaram dois tipos diferentes de MSA que se originam também de
dois tipos distintos de valvas. 44% dos pacientes apresentam valva mitral de
tamanho maior do que o normal. Estas valvas se situam mais posteriormente
na via de saida do VE que é relativamente larga e ndo mostram espessamento
fibrético dos folhetos. O MSA nesta condi¢cdo apresenta uma angulacdo da
ponta da valva mitral bastante acentuada com uma grande excursao sistélica
(Fig. 13.50).



Fig. 13.50 - Corte longitudinal. O MSA ¢é devido principalmente a ampla
angulacao do folheto anterior e cordoalhas. A via de saida do VE néo esté tdo
angustiada no inicio da sistole.

56% dos casos tinham uma valva mitral com tamanho normal, situada
mais anteriormente em uma via de saida angustiada. O MSA nestes pacientes
se caracteriza por uma auséncia de angulagédo na ponta da valva e pequena
excursao sistdlica. O contacto entre a mitral e o septo interventricular nestes
casos se faz principalmente devido a incursdo em direcdo posterior do septo
(Fig. 13.51). A valva mitral apresenta acentuado espessamento fibrético nestes
pacientes.

Fig. 13.51 - Corte longitudinal. O MSA se deve a anteriorizacdo sistdlica de
toda a estrutura valvar. O septo efetivamente se intromete na cavidade
ventricular. A via de saido do VE ja esta angustiada no inicio da sistole.





Outro aspecto interessante encontrado nesta miocardiopatia € um
espessamento endocardico do ter¢co superior do septo interventricular em sua

face ventricular esquerda (Fig. 13.52),91 que se acredita seja devido ou ao
constante atrito do folheto anterior da mitral ao se abrir de encontro a esta
regido septal, provavelmente consequente ao pequeno espaco existente na via
de saida do VE, ou mais provavelmente, seja uma "lesdo de jato" decorrente

da obstrucdo subaértica.103

Fig. 13.52 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertréfica. O endocardio do
septo interventricular na regido da via de saida esta espessado e com maior
refringéncia (seta).

Nos idosos, ha uma associacdo frequente entre achados
ecocardiograficos de miocardiopatia hipertrofica e presenca concomitante de
calcificacdo do anel mitral (106). Interessante é o fato de que a miocardiopatia
possa nao ter sido detectada e ficado assintomética por tanto tempo. Uma
provavel razdo é que a calcificacdo do anel desloca o folheto posterior da mitral
anteriormente, aproximando a valva do septo interventricular (Fig. 13.53), o que
poderia favorecer o aparecimento de obstrucdo subadrtica e sintomas em
pacientes com miocardiopatia hipertrofica até entéo subclinica.




Fig. 13.53 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertrofica e calcificacdo do anel
mitral (vide texto).

Héa um tipo de miocardiopatia hipertréfica que envolve preferencialmente
a regidao apical do VE (Fig. 13.54) e ndo esta associada a presenca de

gradiente subaértico.107-109 No Jap&o esta miocardiopatia é benigna e nao
apresenta transmissao genética, por outro lado, em ocidentais, ela é apenas
parte do amplo espectro da miocardiopatia hipertrofica sendo geneticamente
transmitida, podendo o0s parentes apresentar a forma classica de
hipertrofia(110). Este tipo pode facilmente passar despercebido ao eco
unidimensional, ja que a regidao de maior espessura do septo nao € visualizada.
O eco bidimensional mostra que ndo s6 o septo esta hipertrofiado perto do
apice como também os segmentos apicais da parede lateral e anterior do VE.




Fig. 13.54 - A e B, Corte apical de quatro camaras. Miocardiopatia hipertrofica
com predominio apical (Yamaguchi). C- Corte longitudinal. D- Apical de quatro
camaras com contraste no VE.

O eco transesofagico demonstra todas as caracteristicas vistas acima no
eco transtoracico (111-113). Assim, a hipertrofia septal com intromiss@o na via
de saida do VE (Fig. 13.55) e o movimento sistolico anterior da mitral (Fig.
13.56) sdo bem demonstrados.
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Fig. 13.55 - Miocardiopatia hipertrofica ao eco transesofagico. A- Corte da via
de saida do VE. B- Corte transgastrico transverso.





Fig. 13.56 - Eco transesofagico. Corte de quatro camaras. MSA da mitral (seta).

Este método pode demonstrar melhor a coaptacdo mais posterior dos
folhetos mitrais deixando uma sobra da borda do folheto anterior que produz o
MSA (Fig. 13.57). Geralmente ndo ha nenhuma informacédo complementar que
possa ser obtida ao transesofagico, estando este indicado apenas nos
pacientes em que o transtoracico foi duvidoso, geralmente por dificuldades
técnicas.
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Fig. 13.57 - Eco transesofagico. A coaptacdo do folheto posterior da mitral ndo
se faz na borda livre do folheto anterior e sim mais internamente.






Ecocardiografia Doppler

Na miocardiopatia hipertrofica, a maior parte do fluxo de ejecdo do VE

ocorre no inicio da sistole, mesmo quando ndo ha gradiente.114 A obstrucao
na via de saida do VE é dindmica e embora inicie na proto-sistole vai

aumentando gradativamente, sendo maxima na telessistole.  Siegel,115
inclusive, lanca duvidas se ha obstrucdo ao fluxo de saida do VE nesta
patologia, ja que a maior parte deste fluxo sistélico j& ocorreu antes do
momento em que se acentua o gradiente, de modo que no instante da
obstrucdo da via de saida do VE, na meso-telessistole, praticamente ndo héa

mais sangue para ser ejetado. Esta opinido é contestada por Gardin et al.116
gue embora tenham encontrado uma queda rapida da ejecdo na meso-sistole,
0 tempo de ejecdo total estd aumentado nos pacientes com gradiente
subadrtico e normal nos sem gradiente. Estes autores sugerem que o0 sangue
na meso-telessistole é em parte regurgitado para o AE, jA que ha uma
insuficiéncia mitral em praticamente todos o0s pacientes com gradiente
subadrtico.

As anormalidades verificadas no fluxo sanguineo em pacientes com
miocardiopatia hipertréfica podem ser encontradas em trés diferentes niveis.
(103,117,118) na regido apical do VE, na via de saida e na aorta ascendente,
além de fluxos anormais indicativos da presenca de regurgitacdo mitral
concomitante, muito frequente nesta patologia, e de diminui¢do do relaxamento
do VE.

Na regido apical do VE nota-se fluxo sistélico ainda com velocidade n&o tdo
alta, dirigindo-se do apice para a base, com ascensao inicialmente lenta e
depois rapida, e maxima velocidade culminando na final da sistole (Fig. 13.58),

0 que é caracteristico das obstrucdes dinamicas.119

Fig. 13.58 - Doppler pulsatil. Fluxo no apice do VE em um paciente com
miocardiopatia hipertrofica. Embora ainda com baixa velocidade, o pico do
fluxo sistolico é tardio.



Na via de saida do VE, encontramos fluxo turbulento quando ha gradiente
subadrtico, com velocidades que excedem o limite maximo da andlise do
Doppler pulsétil (Fig. 13.59) e que, ao Doppler continuo, podem ser avaliadas
de modo a fornecerem o gradiente subadrtico com oOtima correlacdo com o
obtido ao cateterismo cardiaco.

Fig. 13.59 - Doppler pulsatil. Fluxo na via de saida do VE. Presenca de
turbuléncia nesta regiao.

Caracteristicamente, as obstru¢des dinamicas apresentam um jato no qual
as velocidades iniciais séo lentas e aumentam rapidamente na telessistole (Fig.
13.60).



Fig. 13.60 - Doppler continuo. Fluxo caracteristico em casos de obstrucao
dindmica subadrtica. O gradiente inicialmente € pequeno e as velocidades
medidas no inicio e no meio da sistole sdo pequenas. No final da sistole é que

existe um gradiente importante e maiores velocidades.

O fluxo sanguineo na regido da valva aoértica e na aorta ascendente ja é
laminar, porém, o fluxo neste local mostra, com frequéncia, uma rapida
desaceleracao a partir da mesossistole, de modo que a maior parte do fluxo é
feita no inicio da sistole (Fig. 13.61). Como visto acima, provavelmente este
tipo de fluxo n&do indica uma reducéo da quantidade de sangue que sai do VE
no final da sistole devido a estenose subaortica e, sim, a um aumento da
velocidade de fluxo e maior ejecdo de sangue no inicio da sistole.

Fig. 13.61 - Doppler pulséatil. Fluxo aorta ascendente em um paciente com
miocardiopatia hipertrofica e obstrucdo subadrtica. Notar que o fluxo nesta
regido ja € laminar. Ha rapida desaceleracdo do fluxo na telessistole, a maior
parte do fluxo se faz no inicio da sistole.



Ocasionalmente, apds o inicio da desaceleracdo do fluxo aortico, nota-

se um segundo pico de velocidade na telessistole120 (Fig. 13.62) ou até
mesmo um terceiro pico. Dependendo do local da raiz adrtica que esta sendo

investigado, pode-se observar inclusive velocidades negativas, de retorno,103
0 que sugere a formacdo de redemoinho, que provavelmente € a causa do
fechamento mesossistolico da  valva aortica. De qualguer modo, a
caracteristica do fluxo na raiz aértica € muito varidvel dependendo da posigédo
do volume de amostragem. A presenca de um segundo pico de velocidade na
aorta ndo se correlaciona com um duplo pico no pulso carotideo ou no de

pressdo adrtica.103
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Fig. 13.62 - Doppler pulsétil. Fluxo aorta ascendente com formacgéo de
vortices. H& dois picos de velocidade durante a sistole como também
velocidades retrégradas entre os dois picos.

Estes sé@o devido a onda de pressao refletida da periferia ou ao efeito de
uma rapida desaceleracdo do sangue e ndo a uma segunda onda de fluxo.

Geralmente quando h& gradientes subadrticos, a mitral é insuficiente, o
que é demonstrado ao Doppler na maioria dos pacientes. Tal regurgitacédo
aparentemente ndo guarda relacdo com o MSA desta valva nem é causado por

este, visto que precede em muito o inicio deste movimento.103 |mportante é
diferencia-la ao Doppler, do padrdo de fluxo da via de saida do VE quando ha
gradiente subadrtico. Ambos os fluxos tém direcdo posterior quando
analisados com o transdutor na posicdo apical e podem ser de alta

velocidade103 (Fig. 13.63).



Fig. 13.63 - Orientacdo do jato na miocardiopatia hipertrofica (MH),
regurgitacdo mitral (IM) e na estenose adrtica (EA).

Ao Doppler pulsatil, ndo ha problema no reconhecimento, ja que a
posicdo do volume de analise sera bem diferente, um localizado no interior do
AE, atras da mitral, e o outro na via de saida do VE, na frente do folheto
anterior da mitral. Ao Doppler continuo, pode-se notar que o fluxo de
regurgitacdo mitral € mais bem demonstrado quando o transdutor é apontado
mais lateral e posterior ao local onde se observa o fluxo da via de saida do VE,
que é, portanto, mais medial e anterior, porém a melhor forma de diferencia-los
€ pelo seu tracado. (103,117,121,122) O fluxo de regurgitacdo mitral € mais
precoce e estende-se por toda a sistole, fundindo-se com o fluxo diastélico em
direcdo anterior que se segue a abertura mitral (Fig. 8.144). O fluxo da
obstrucdo subadrtica € mais tardio e ndo dura toda a sistole, havendo um
pequeno intervalo entre o seu final e o inicio do fluxo diastolico mitral (Fig.
13.64).
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Fig. 13.64 - Doppler continuo. O fluxo da obstrucdo subadrtica apresenta um
intervalo entre o0 QRS e seu inicio, correspondente ao periodo de pré-ejecéo.
Ha também um intervalo entre o seu término e o comeco do fluxo mitral (seta).

Ocasionalmente, pode-se registrar um tipo de fluxograma com
caracteristica bifida (Fig. 13.65) que se acredita seja a soma dos dois fluxos
descritos acima.
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Fig. 13.65 - A- Doppler continuo. Fluxo de obstrucdo subadrtica com
caracteristica bifida (vide texto). B - A esquerda o feixe esta alinhado com o
jato regurgitante e a direita com o da estenose subadrtica.

Os pacientes que apresentam gradiente subadrtico geralmente sdo os que
mais frequentemente sédo sintométicos, mas € também bastante comum haver



sintomas naqueles sem gradiente, provavelmente relacionados a disfuncéo
diastdlica do VE.

O fluxo mitral mostra sinais de diminuicdo do relaxamento do VE na
maioria dos pacientes, (119,123,124) com diminuigdo da velocidade diastolica
inicial e aumento da final, como visto no Cap. 6. Cerca de 82% dos pacientes
apresentam estas anormalidades independente de haver ou n&do obstrucéo
subadrtica ou de serem ou ndo sintomaticos.(124)

Com o volume de amostragem localizado perto do éapice do VE,
frequentemente nota-se também um fluxo em direc&o apical durante o periodo
de relaxamento isovolumétrico (Fig. 13.66) que € devido ao relaxamento das
regides apicais mais precocemente do que as basais (118,125).
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Fig. 13.66 - Doppler pulséatii com o volume de amostragem no apice do VE.
Notem o fluxo em direcdo apical durante a fase de relaxamento isovolumétrico
(seta).

Esta onda ocasionalmente é bem intensa podendo ser confundida com a
onda E. Ela tem sido descrita nos casos de obstrucéo intracavitaria (125) como
as encontradas na miocardiopatia hipertrofica, cardiopatia hipertensiva,
estenose adrtica ou mesmo em individuos com coracdes normais, mas com
hipercinesia (125). Alguns pacientes com cardiopatia isquémica também tém
este tipo de fluxo durante o periodo de relaxamento isovolumétrico quando o
apice relaxa-se primeiro do que o restante da cavidade (126). Outro tipo de
fluxo encontrado neste local em pacientes com obstrucdo na regidao média do
VE é bastante paradoxal, pois tem direcdo apico-basal na diastole(127) e
provavelmente é devido a gradientes diastolicos entre o apice e a base que se
forma com a presenca de sangue retido no 4pice durante a sistole dirigindo-se
para as regides mais basais no inicio da diastole, quando a obstrucao
intraventricular ndo esta mais presente (Fig. 13.67). Outra possibilidade para a



origem deste fluxo seria o relaxamento mais precoce das regides basais do VE
do que do apice.

Fig. 13.67 - Doppler pulsatil com o volume de amostragem no apice do VE.
Fluxo em direcédo apico-basal durante a fase de enchimento rapido do VE (seta
maior). Fluxo em dire¢do basal na fase de relaxamento isovolumétrico (setas
menores)

Em criancas no primeiro ano de vida, a miocardiopatia hipertrofica pode
se apresentar também com obstrucdo importante da cadmara de saida do
VD.(128) Nestes casos, o Doppler ird demonstrar altas velocidades e fluxo
turbulento neste local.

O Doppler a cores € muito importante nos pacientes que vao se
submeter a cirurgia de miotomia para alivio do gradiente subadrtico exatamente
por mostrar o local da obstrucdo(128a). Nestes casos € importante a distincao
entre obstrucdo subaodrtica e a obstrucdo intraventricular que pode ocorrer,
geralmente no meio do eixo longitudinal do VE. Quando a obstrucdo é
subadrtica nota-se aceleragdo do sangue com aliasing e turbuléncia na via de
saida do VE (Fig. 13.68), e quando no meio do ventriculo estes fenbmenos
acontecem bem distantes da via de saida (Fig. 13.69). A presenca de
regurgitacdo mitral, geralmente leve, € uma constante. Estes achados sdo mais
bem demonstrados ao eco transesofagico.



Fig. 13.68 - Corte longitudinal. Miocardiopatia hipertréfica com obstrucao
subadrtica. Nota-se turbuléncia na via de saida do VE, a partir do local onde se
vé 0 movimento sistolico anterior da mitral (seta dupla). H4 também discreta
regurgitacdo mitral (seta simples).

Fig. 13.69 - Corte apical de quatro camaras. Miocardiopatia hipertréfica com
obstrucao intraventricular no meio do VE.

Ecocardiografia Transoperatoria

Uma das utilidades da monitorizacdo ecocardiografica transoperatéria é a
identificacdo do melhor local e da extensao da miotomia em pacientes com
miocardiopatia hipertrofica, avaliacdo gravidade da regurgitacdo mitral e
deteccdo de complicacdes operatérias como a comunicagao interventricular.





Modificacdes Pos-drogas, Cirurgia (Septo-Miotomia) ou Marca-Passo

Apesar do relato de diminuicdo, ou mesmo desaparecimento, do MSA com

0 uso de beta-bloqueadores, 70 a nossa experiéncial30 e a de outros131 é de
gue o MSA e o gradiente raramente s&o abolidos por estas drogas mesmo com
doses elevadas. Jéa a cirurgia (septo-miotomia) diminui ou acaba com o MSA,

mas a espessura septal ndo é alterada®/. 132 guando medida ao eco uni,
porém o eco bi mostra uma regido localizada de afinamento septal com
alargamento da via de saida do VE. A septo miotomia néo altera o relaxamento
ventricular esquerdo. Os beta-blogqueadores ndo aparentam melhorar a fungao
diastolica nestes pacientes. A utilizacdo de marca-passo sequencial de dupla
camara tem demonstrado, em estudos, a melhora do gradiente intraventricular
assim como da propria hipertrofia. O tamanho do AE diminui apds a cirurgia
naqueles que apresentam aumento atrial prévio.

Causas de Erros

Como vimos acima, ndo sO a miocardiopatia hipertrofica produz um
espessamento septal mais pronunciado do que a parede posterior. A hipertrofia
septal assimétrica acontece em diversas outras condi¢ces sendo necessario
fazer o diagndstico diferencial, o que nem sempre é facil.

A decisdo para saber se esta hipertrofia € secundaria ou se trata de uma
miocardiopatia se baseia em diversos fatores. Naturalmente, a historia de
hipertenséo arterial sistémica ou da pratica de esportes, assim como a
demonstracdo ecocardiografica de sobrecarga sistélica do VD, de diversos
tipos de cardiopatias congénitas ou de lesGes aodrticas, sugere que a hipertrofia
septal seja secundaria. Um problema frequente é a diferenciacdo com a
cardiopatia hipertensiva. A presenca de movimento sistélico anterior da mitral
aponta certamente para o diagnoéstico de miocardiopatia hipertréfica, porém,
quando tal movimento ndo existe, o diagndstico diferencial baseado apenas no
aspecto ecocardiografico é extremamente dificil. (133) Em criangas, a presenca
de hipertrofia assimétrica isolada s6 podera ser considerada patolégica depois
de dois ou trés anos de idade. Normalmente, o coracéo fetal apresenta nitido
espessamento septal desproporcional a espessura das outras paredes do

VE134 com relagcdo EDS/EDP > 1,3 em 90% dos casos. Em recém-nascidos,

esta desproporcdo continua em cerca de 25% das criancas normais,44 caindo
rapidamente para 12% das criancas apés duas semanas de vida. Nos recém-
nascidos € necessario também fazer o diagnostico diferencial com o
espessamento septal muitas vezes intenso, encontrado em filhos de diabéticas

insulinodependentes, que podem  apresentar inclusive gradiente
subadrtico.135,136 Esta hipertrofia septal regride totalmente nos primeiros seis
meses de vida.135,136 Aparentemente ela é causada por edema, ndo s6

encontrado no coracdo como em outros 6rgdos nestas criancas.139

Nos casos que persistirem duvidas quanto a natureza da hipertrofia
septal, se secundéria a outra cardiopatia ou se devido a uma miocardiopatia
hipertréfica, € muito importante o estudo ecocardiografico dos familiares
diretos, pois devido a alta incidéncia familiar desta miocardiopatia (autossémica
dominante), o encontro de hipertrofia septal assimétrica em um dos familiares é



praticamente patognomoénico de que a hipertrofia septal ndo é secundaria.
40,59 A probabilidade de ndo haver nenhum membro com a doenca em uma

familia de cinco individuos é de apenas 3%.44

Sdo0 muitas as causas possiveis de erros no diagnostico
ecocardiografico da miocardiopatia hipertréfica no que se refere a correta
avaliacado da espessura septal. (137,138) A avaliagcdo da espessura do septo
interventricular nem sempre € facil de ser realizada ao eco unidimensional e,
ocasionalmente, mesmo para o bidimensional pode ser uma tarefa dificil. A
face ventricular direita do septo frequentemente ndo € bem delimitada,
causando problemas para a medida exata da espessura septal. Um erro
comum € incluir nesta medida os ecos originarios de estruturas da valva
tricuspide, de trabeculagées ou mesmo de musculo papilar do VD (138) (Fig.
13.70).

Fig. 13.70 - Falso espessamento do septo interventricular devido a
trabecula¢gdes do VD.

Muito embora 0 aspecto ao eco uni seja muitas vezes indistinguivel de
uma hipertrofia septal, o eco bidimensional demonstra claramente o diagnostico
correto, jA que estas estruturas sdo bem diferenciadas do septo no corte
transverso (Fig. 13.71).



Fig. 13.71 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Musculo papilar
do VD (seta) posicionado anterior ao septo interventricular. Ao eco
unidimensional, o septo interventricular aparentava estar hipertrofiado.

Uma causa comum de diagnostico falso-positivo de espessamento
anormal do septo interventricular € a presenca de um tendao fibroso (falsa
cordoalha) junto ao septo interventricular em sua face ventricular esquerda

(Fig. 13.72).





Fig. 13.72 - Falsa hipertrofia septal ao eco unidimensional (A) causada por um
tendao fibroso na via de saida do VE (seta). O eco bidimensional (B e C)
demonstra este tend&o cursando ao longo do septo interventricular.

Estes tenddes sdo extremamente comuns137, 139, 140 e geralmente
cruzam transversalmente a via de saida do VE, indo da parede lateral a septal,
0 que pode ser bem visto ao corte apical (Fig. 13.73) ou no transverso (Fig.
13.74).
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Fig. 13.73 - Corte apical de cinco camaras. Tendéao fibroso cruzando a via de
saida do VE.




Fig. 13.74 - Corte transverso ao nivel dos musculos papilares. Tend&ao fibroso
indo da parede lateral do VE ao septo interventricular.

Em um ndmero menor de pacientes eles saem do musculo papilar
antero-lateral, cruzam obliguamente a via de saida do VE e se inserem no
septo, passando em frente do folheto anterior da mitral (Fig. 13.75).

Fig. 13.75 - Corte longitudinal. Tendao fibroso (seta) indo do muasculo papilar
ao septo interventricular, cruzando a via de saida do VE obliqguamente e
passando na frente da valva mitral.

Nestas condi¢bes, além de falsamente espessar o septo (Fig. 13.76), o
tendao pode produzir um aparente MSA da mitral, o que induz facilmente ao
erro diagnostico de uma miocardiopatia hipertrofica (Fig. 13.77).
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Fig. 13.76 - Tend&o fibroso simulando hipertrofia septal. A- Corte longitudinal
mostra aparente hipertrofia do septo interventricular. B- Um alinhamento mais

7

obliquo demonstra que a “hipertrofia” é causada por um tendao fibroso (setas).




Fig. 13.77 - Tendao (seta) na frente da valva mitral. Em certos pacientes ele
pode simular o MSA.

Naturalmente, estes tenddes atrapalham mais a avaliacdo da espessura
septal pelo eco unidimensional sendo facilmente reconhecidos como tais ao
eco bidimensional, porém, raramente, mesmo ao eco bidimensional pode ser
dificil reconhecer um tend&o falsamente hipertrofiando o septo (Fig. 13.78).




Fig. 13.78 - Tend&o (seta) simulando uma hipertrofia septal mesmo ao eco
bidimensional em cortes transversos. A, Corte longitudinal. B, Corte
transverso ao nivel dos musculos papilares.

Importante notar que os tenddes fibrosos sdo uma variante do normal,

ocorrendo em cerca de 55% das autépsias.l4l Alguns autores (142,143)
sugerem que eles possam produzir sopros por um fenémeno vibratério,
semelhante a corda de um violino. Em nossa experiéncia (144) estes tenddes
ndo produzem nenhum fendmeno auscultatorio.

E possivel que eles ndo sejam tdo inocentes quanto parecem, ja que

certos autoresl49 demonstraram uma maior frequéncia de arritmias,
notadamente extrassistolias e taquicardias ventriculares, em pacientes que
apresentam tenddes. Uma explicacédo para esta relacédo é a presenca de fibras
de Purkinje em grande quantidade nos tenddes, o que poderia causar
fenbmeno de reentrada, ja que teriamos uma ponte transmissora (0 tendao)
entre duas regifes distantes da massa ventricular. Outra possibilidade é de
qgue a arritmia seja secundaria a uma tracdo anormal produzida pelos tenddes

sobre a parede endocardica onde ele se insere. 145

Falso MSA da valva mitral pode ser devido a falta de resolucéo lateral da
ecocardiografia e a espessura do feixe ultra-sénico, fazendo com que duas
estruturas situadas lado a lado possam ser registradas como se fosse uma
Gnica (Cap. 1). Assim, a demonstracdo simultdnea da valva mitral e da parede
posterior da aorta ou do musculo papilar pode produzir um registro semelhante
ao MSA da mitral (Fig. 13.79).
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Fig. 13.79 - Falso MSA da mitral causado pelo registro simultdneo da parede
posterior da aorta e da valva mitral. Notar que o falso MSA cruza com 0s ecos
do folheto anterior da valva (seta).

Este falso MSA diferencia-se do verdadeiro por ultrapassar o folheto
anterior da mitral quando este se abre na diastole, mostrando nao fazer parte
da valva. N&o se deve confundir também com o pseudo-MSA encontrado
frequentemente no prolapso mitral (Fig. 13.29).



