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Resumo

A cardiomiopatia hipertréfica € uma doenga genética
prevalente caracterizada por hipertrofia ventricular esquerda, em
que obstrucao dinamica da via de saida com geragao de gradiente
subadrtico incide em repouso em 30% dos casos. A obstrucao
é atribuida a complexa interagao entre o folheto anterior mitral,
o septo interventricular e vetores andbmalos de fluxo gerados
no ventriculo esquerdo aliada a modificagdes na geometria da
via de saida. Regurgitacdo mitral em grau varidvel é detectada
associada ou nao a deformidades estruturais do aparelho valvar.
O ecocardiograma de esforco demonstra obstrugao latente
facilmente induzida por exercicio em 60 a 75% das formas
nao obstrutivas. A determinagao do gradiente nessas condicoes
impde-se na investigagao de rotina dos pacientes com obstrugao
leve ou ausente em repouso. A avaliagdo da cardiomiopatia
hipertréfica incorpora métodos de imagem baseados no
ultrassom, os quais, adicionados a ressonancia magnética,
possibilitam o reconhecimento de mecanismos geradores de
obstrugdo ventricular, de modo a favorecer o diagnéstico e o
manejo das formas obstrutivas e obstrutivas latentes.

Introducao

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é uma doenga
genética de carater complexo, cuja prevaléncia é estimada em
um para cada 500 individuos'. Caracteriza-se por hipertrofia
ventricular esquerda (HVE) identificada na auséncia de
dilatagdo da cdmara e de qualquer outra doenga capaz de
produzir anomalia semelhante?. Obstrugdo dindmica da via
de saida do ventriculo esquerdo (VE) com desenvolvimento
de gradiente sistélico subadrtico pode ser evidenciada em
repouso ou sob provocagao®. Com menor frequéncia, incidem
formas com obstrucdo médio-ventricular acompanhadas
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ou ndo por aneurismas apicais e, excepcionalmente,
envolvimento obstrutivo do ventriculo direito?.

A CMH é transmitida através de heranga autossdbmica
dominante com penetrancia incompleta. E causada por
mais de 1400 mutagdes em genes codificantes de proteinas
do sarcomero ou, mais raramente, em outras proteinas de
estruturas relacionadas a este, como os discos-Z e discos
intercalados. A ampla variagao fenotipica € atribuida a agao

de fatores ambientais e genéticos**.

Na era moderna, a CMH foi descrita entre 1957 e 1958,
na Inglaterra, pelo patologista Robert D. Teare® e pelo
cirurgiao Russell C. Brock®, os quais identificaram a hipertrofia
assimétrica do VE associada a desorganizagao celular do
miocdardio e a obstrucao subvalvar adrtica de cardter muscular.
As bases clinicas da CMH foram definidas gradativamente
a partir da década de 60, em estudos fundamentais
desenvolvidos por Cohen e cols.”, responsaveis pela atual
nomenclatura’®, assim como por Braunwald e cols.” e Wigle
e cols.’, cujas designagdes sugeridas, estenose subadrtica
hipertréfica idiopatica e estenose subadrtica muscular,
enfatizavam o caréater obstrutivo da doenca.

Mecanismos

A obstrucao ventricular esquerda foi, preliminarmente,
interpretada como sendo fixa, produzida pela hipertrofia
septal e consequente alteragdo da geometria da via de saida.
O carater dinamico foi suspeitado através de manobras que, ao
modificarem a pré e a pés-carga, alteravam a intensidade do
sopro gerado®. A presenga de obstrugao foi subsequentemente
comprovada durante estudo hemodindmico, por meio de
queda da pressao ventricular no trato de saida'’. A época, o
comportamento labil da obstrugao pode ser documentado
em analises detalhadas através de intervengao farmacoldgica
com vasodilatadores ou agentes inotrépicos, os quais, ao
produzirem reducao do volume ventricular esquerdo e da
resisténcia vascular periférica, determinavam aumento do
gradiente subadrtico®'". Nao obstante, a possibilidade do
gradiente ser mero artefato consequente a ejegao rapida e
obliteragao da cavidade era ainda admitida'?.

Através da cineangiocardiografia, foi demonstrada a existéncia
de obstrugao mecanica da via de saida do VE, originada da
aposicdo da valvula mitral sobre o septo basal, fendbmeno

inicialmente atribuido a sistole vigorosa'. No entanto, a
hipétese de nao existir obstrugdo hemodinamica verdadeira
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era considerada, face ao carater labil e varidvel do gradiente em
mensuragoes seriadas, a tendéncia a desaparecer evolutivamente
e a falta de correlagao com a gravidade dos sintomas®.

Aintrodugao da ecocardiografia aplicada ao diagnéstico da
CMH, entre 1969 e 1973, permitiu nao somente a apreciagao
de aspectos ja evidenciados a investigagao invasiva, como
contribuiu de forma decisiva para identificacdo de formas
nao obstrutivas e de mecanismos geradores de obstrugao.
Com a ecocardiografia modo M, foi possivel comprovar que
a impedancia ao fluxo nao resultava de constricio muscular,
mas do contato do folheto anterior da valvula mitral com o
septo durante a mesossistole, mais prolongado em casos com
maior grau de obstrugao.

Preliminarmente, vigorou a concepcao de que o movimento
anterior sistélico da valvula mitral (MASM) decorria do efeito
Venturi, através do qual a alta velocidade de fluxo na via de
saida resultaria em sucgao desta estrutura em direcao ao septo
interventricular'®. Através da ecocardiografia bidimensional,
foi demonstrado que o MASM iniciava-se antes da ejecdo e
que seria pouco dependente do efeito Venturi'®. A obstrugao
é verdadeiramente determinada pela complexa interagao
entre o septo, a valvula mitral e vetores de fluxo gerados na
cavidade ventricular. A direcao anterior e a alta velocidade do
fluxo sist6lico ao atingir a via de saida do VE originam vetores
que se dispdem transversalmente a valvula mitral fechada e,
com isso, empurram o folheto anterior mitral contra o septo'’.

O contato da valvula mitral com o septo marca o inicio
da geragao de gradiente sist6lico subadrtico consequente a
redugdo progressiva da area de superficie da via de saida.
Crescente aceleracao do fluxo é observada a medida que
o folheto mitral é empurrado contra o septo pelo gradiente
em ascensao. Estabelece-se mecanismo de retroalimentacao
continua, em que a redugao da via de saida produzida pelo
MASM determina aumento gradativo do gradiente pressérico
€ esse, por sua vez, a propor¢ao em que se eleva, impoe ainda
maior grau de impedancia a ejecao. O fluxo anterdgrado,
a despeito da obstrugdo, persiste ao longo da sistole até
o fechamento da vdlvula aértica, com prolongamento do
tempo de ejecao proporcional ao gradiente. Verifica-se queda
mesossistélica da velocidade de fluxo superior a 50% apés o
contato da vélvula mitral com o septo em gradientes > 60
mmHg, pela maior redugao da area da via de saida'”. Nesses
casos, ha interrupgao prematura do encurtamento longitudinal
durante a sistole e fechamento mesossistolico da vélvula
adrtica com efeito deletério sobre a fungao mecénica do VE'™.

A posicao dos folhetos da valvula mitral em relacao ao trato
de saida é elemento fundamental para o desenvolvimento de
obstrugao’. O deslocamento anterior dos musculos papilares
e aparelho subvalvar mitral modificam a geometria da via de
safda com reducao da respectiva area, de modo a favorecer
o contato entre o folheto anterior e o septo'. Aderéncias
fibréticas entre o septo e musculos papilares, parede livre do
VE ou aparelho mitral tracionam esta estrutura anteriormente,
contribuindo para maior grau de obstrugao*. Anomalias dos
misculos papilares identificadas por ressonancia magnética
(RM), incluindo espessamento, carater bifido e deslocamento
anteroapical, sdo comuns na CMH e relacionam-se a
maior prevaléncia de MASM e a gradientes mais elevados,
independente da espessura septal®'.

O MASM é mais frequente e prolongado em pacientes com
hipertrofia difusa ou extensa, envolvendo de dois a quatro
segmentos do VE??. Somente 25 a 50% dos que apresentam
essa anomalia evidenciam gradiente em repouso?. Em muitos
desses, desenvolve-se insuficiéncia mitral usualmente de grau
leve a moderado. Nas formas ndo obstrutivas, a movimentacao
mitral costuma estar ausente ou ser incompleta. Em 30%
dos casos com obstrugao, incidem complexas deformidades
envolvendo a valvula mitral, como o alongamento do folheto
anterior e/ou posterior, ou ainda, implantagao direta em
mdsculos papilares, os quais podem obstruir a via de saida**.
Nesses casos, o ponto de coaptacao da valvula mitral pode
estar deslocado anteriormente e estabelecer-se ao longo dos
folhetos e ndo em seus bordos'. O alongamento do folheto
anterior associado a via de saida de pequeno didmetro
relaciona-se a elevacao do gradiente®.

Em aproximadamente 30% dos pacientes com CMH, ha
obstrucao da via de saida do VE em repouso, com gradiente
sistélico maximo = 30 mmHg, critério adotado para a
identificacao de formas obstrutivas. Gradientes inferiores a
30 mmHg, que se elevam acima deste nivel com manobras
provocativas, caracterizam os casos com obstrucao latente.
Formas nao obstrutivas caracterizam-se por gradiente
< 30 mmHg tanto em repouso como sob provocagao’.
Conclui-se que a obstrugao da via de saida do VE na CMH
tem génese complexa e cardter multifatorial, e que a correta
identificagdo de seus determinantes é essencial para a selegao
de pacientes e respectivo manejo.

Diagnéstico

O diagnéstico da CMH é realizado, de rotina, através
da avaliagdo clinica com comprovagao por meio do
ecocardiograma ou da RM. O estudo genético-molecular
possibilita a identificacao definitiva da doenga em fase clinica
e pré-clinica e a avaliacao de familiares, mas sua aplicagao
na estratificacao de risco para morte stibita ndo se encontra
plenamente definida®*.

O diagnéstico diferencial é usualmente estabelecido através
da investigacao nao invasiva e inclui a hipertrofia fisiolégica do
atleta e, nas formas concéntricas, a cardiopatia hipertensiva e a
amiloidose cardfaca. A determinagao genotipica é fundamental
no reconhecimento de doencas de armazenamento
miocardico, como Fabry, Danon e nas mutagbes do gene
da proteinoquinase AMP-ativada (PRKAG2), consideradas
fenocépias clinicamente indistinguiveis da CMH?**

Quadro clinico

Desde as primeiras descrigbes sobre a doenca, foi
identificada a potencial relagao entre a obstrugao da
via de saida do VE e sintomas cardiovasculares, como
dor precordial e dispneia aos esforcos ou em repouso.
A obstrucao cronica, além de constituir estimulo para o
desenvolvimento de hipertrofia, determina aumento do
estresse parietal do VE, condicionando a isquemia miocérdica
e fibrose de substituicdo, fatores determinantes de disfuncao
diastélica e arritmias'>?>. O exercicio fisico produz aumento
da contratilidade e da frequéncia cardiaca, efeitos que,
aliados ao decréscimo da resisténcia vascular periférica,

Arq Bras Cardiol 2012;99(1):665-675

666



667

Piva e Mattos e cols.
Cardiomiopatia hipertréfica, obstrucao ventricular

Artigo de Revisao

desencadeiam ou determinam agravamento da obstrugao e
aumento da pressao de enchimento do VE?*%. Sincope ou
pré-sincope podem ser consequentes a arritmias ou distdrbio
autondmico?®3°, mas seriam decorrentes da obstrugao da via
de saida quando relacionadas a esforgos maiores ou ao ato
de assumir rapidamente a posigao ortostdtica®'.

Em aproximadamente um terco dos pacientes, ha
surgimento ou exacerbagdo dos sintomas apés refeigoes,
atribuidos a vasodilatagdo arterial, reducao da pés-carga
e aumento compensatério da frequéncia cardfaca. Essas
alteragoes levam direta ou indiretamente a piora da obstrugao
da via de saida e a elevacao da pressao de enchimento,
de forma analoga ao observado a prética de esforgos®. A
gravidade dos sintomas apresenta grande variagao dia a dia.
O aumento da temperatura ambiental, a menor ingestao
de liquidos e o uso de bebidas alcodlicas podem, por
modificagoes da frequéncia cardiaca e das condigdes de carga,
determinar elevagao do gradiente subadrtico’.

Ao exame clinico, as formas obstrutivas caracterizam-se
por ictus cordis propulsivo e sustentado com duplo pico
sistélico e pulso arterial bisferiens. Ausculta-se quarta bulha,
ocasionalmente palpavel. Sopro sistélico de médias frequéncias,
em crescendo-decrescendo, de intensidade variavel, é audivel
no bordo esternal esquerdo, assim como nas areas adrtica e
mitral, mas ndo se irradia para a fdrcula esternal, pescogo e axila.
Manobras que diminuem a pré e/ou pds-carga, como Valsalva
e posigao ortostatica, podem exacerbar o sopro. A elevagao
passiva dos membros inferiores e handgrip, ao contrério,
diminuem a sua intensidade. Sopro sistdlico de regurgitagao
mitral com irradiagdo para axila pode ser evidenciado®.

Anadlises longitudinais demonstram que a obstrucao da via
de saida do VE com gradiente sistélico maximo em repouso
= 30 mmHg aumenta a probabilidade de morte relacionada
a doenga®, particularmente naqueles com sintomas leves
ou ausentes®. O risco de progressdo a classe funcional
[l ou IV NYHA e de ébito por insuficiéncia cardiaca ou
acidente vascular encefélico é maior em relacdo a formas nao
obstrutivas, sobretudo ap6s os 40 anos®. A obstrugao latente
esta também implicada no desenvolvimento de sintomas
incapacitantes e evolucao a insuficiéncia cardiaca?’*.

Foi demonstrada associagao entre a gravidade da obstrugao
e a predisposicdo a morte stbita, também relacionada a
presenca de outros fatores de risco®. Entretanto, o cardter
dinamico da obstrugao dificulta a sua valorizagdo como preditor
independente de risco e a sua presenca isolada ndo constitui
indicacao para implante de cardiodesfibrilador automatico?.

Ecocardiograma

O diagnéstico ecocardiografico da CMH baseia-se na
identificagdo de HVE, com espessura parietal maxima
> 15 mm, na auséncia de outras causas. Em membros de
familias acometidas pela doenga, medidas = 12 mm devem
ser valorizadas®. Carreadores de mutagOes génicas para a
CMH podem apresentar espessuras parietais limitrofes ou
mesmo dentro da normalidade?. A hipertrofia apresenta grau,
extensdo e localizagao varidveis®”. Nao hd padrao morfolégico
verdadeiramente tipico, embora sejam predominantes as
formas assimétricas, com razao septo/parede posterior do
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VE > 1,3, e envolvimento do septo anterior e posterior,
extensivo ou ndo a parede livre'?2. Com menor frequéncia,
incidem casos com hipertrofia concéntrica ou isolada do septo
posterior, parede anterolateral ou dpice do VE*.

O ecocardiograma com Doppler continuo identifica a
obstrugao dindmica da via de saida do VE, através do registro
de curva de aspecto tipico, resultante da aposi¢ao do folheto
anterior da valvula mitral com as porgoes basais do septo
interventricular durante a sistole'” (Figura 1). O contato
pode também estabelecer-se com a participagdo do folheto
posterior. Em muitos casos, ha jato regurgitante mitral de grau
variavel dirigido posteriormente, resultante do MASM com
falha de coaptagao. A presenga de jato anterior ou central
denota anomalias estruturais da valvula mitral™.

O gradiente estimado através do ecocardiograma com
Doppler apresenta forte correlacdo com aquele medido
simultaneamente por estudo hemodinamico®. Modificagao
espontanea do gradiente em repouso de + 32 mmHg foi
observada em mensuragdes consecutivas, com Doppler
continuo, ao longo de cinco dias*’. Marcada labilidade do
gradiente foi evidenciada em medidas invasivas seriadas
realizadas no periodo de 48 horas®® e em muiltiplas aferiges
efetuadas durante o mesmo procedimento®. A determinagao
do gradiente em repouso nao deve se restringir a uma
medida isolada. O caréter dinamico da obstrugao precisa ser
convenientemente valorizado, sobretudo na avaliacao clinica
de pacientes sintomaticos, pelas suas implicagoes terapéuticas.

A maioria dos pacientes ndao apresenta obstrucao
dinamica do fluxo de saida do VE em repouso, mas tende
a desenvolvé-la apés manobras provocativas capazes de
modificar a pré e/ou pés-carga ou determinar aumento da
contratilidade. A avaliacdo sob provocagao esta indicada
em pacientes sintomaticos com gradiente reduzido ou
ausente em repouso. Deve ser praticada preferencialmente
sob exercicio fisiolégico ou, de forma alternativa, através da
manobra de Valsalva ou ainda nitrito de amilo. A infusao de
isoproterenol durante cateterismo cardiaco é reservada a casos
duvidosos®. A utilizacao de dobutamina é desestimulada pela
resposta pouco especifica, capaz de induzir obstrucao em
individuos normais ou com outras cardiopatias®*’. A aplicacao
da manobra de Valsalva e de outras medidas provocativas
farmacolégicas tem carater controverso por nao reproduzir
as condigoes fisioldgicas em que a obstrugao habitualmente
se manifesta®. Os sintomas caracteristicos da doenca sdo
mais frequentemente induzidos por alteragdes posturais e
pelo aumento do inotropismo durante exercicio do que por
vasodilatagdo ou hipovolemia®*.

A manobra de Valsalva acentua ou induz o MASM
(Figuras 2 A e B), mas subestima a presenca ou a magnitude do
gradiente induzido por exercicio com sensibilidade de apenas
40% para identificagao de obstrucao®. No entanto, mostra-se
mais sensivel do que aferigdes na posigao ortostatica*. Numa
série de pacientes submetidos a ablagao alcodlica percutanea
do septo, ainda que com aplicagao de metodologia discutivel
para obtencao dos registros*', foi evidenciado que a manobra
de Valsalva e o exercicio produziriam graus semelhantes de
elevagdo do gradiente na via de saida*. Em outra série, a
obstrugao foi desencadeada por ortostatismo em 21,6% dos
casos e por exercicio moderado em 34,5%%.
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Fig. 1 = Doppler continuo de cardiomiopatia hipertréfica obstrutiva: gradiente sistélico na via de saida do ventriculo esquerdo = 48 mmHg em repouso. Diferenciagao
entre insuficiéncia mitral (1° batimento) e gradiente sistolico (2° batimento), pela orientagdo mais medial/anterior do transdutor.

O ecocardiograma de esforgo é considerado a modalidade
mais fisiolégica e efetiva para avaliagio do componente
obstrutivo da CMH, particularmente, nos casos com obstrugao
latente?. Estudos demonstram, por meio de metodologias
distintas, que 60 a 75% dos pacientes com gradiente basal <
30 ou 50 mmHg apresentam obstrucao ventricular facilmente
induzida por exercicio?*?”#. Histéria de sincope ou pré-
sincope, MASM completo ou incompleto em repouso, grau
e extensdo da HVE avaliada pelo escore de Wigle' foram
considerados preditores independentes de maior elevagao do
gradiente durante o exercicio”. Uma minoria de pacientes
com obstrucao desencadeada dessa forma desenvolve
insuficiéncia mitral concomitante, o que indicaria que o
gradiente subadrtico seria o maior determinante da redugao
da capacidade funcional®’.

Diretriz atual considera indicacao classe lIA, com nivel de
evidéncia B, a realizagdo de ecocardiograma de esforco para
detecgao e quantificagdo de obstrugao dinamica da via de
saida do VE em pacientes com gradiente maximo em repouso
< 50 mmHg, particularmente, nas formas sintomaticas?.

Andlises com ecocardiograma de esforgo na CMH
fundamentaram, inicialmente, a determinagao do gradiente
na via de saida numa s6 aferigao, no pico do exercicio® ou
imediatamente ap6s o término, em dectbito?#*. Medidas
consecutivas em condi¢des basais em decibito e em
posigao ortostatica, e apds, no pico do exercicio e na fase de
recuperacao em ortostatismo, revelaram elevagao crescente
do gradiente*. Em estudo posterior, foi demonstrado que o

gradiente no pico do exercicio apresentava correlagdo com
aquele determinado na fase de recuperacao em dectbito e
que o desenvolvimento precoce de obstrugdo se associava a
maior redugao da capacidade funcional“®. Em outra série de
casos, embora tenha sido observada elevacao do gradiente
em 76% dos pacientes com o ortostatismo, maior incremento
foi evidenciado com o exercicio, em medidas obtidas na fase
de recuperacao em dectbito®.

O registro do gradiente no pico do exercicio em
ortostatismo teria maior fidedignidade e relagao com as
atividades habitualmente implicadas no desencadeamento
de sintomas. Dificuldades técnicas na obtencao das imagens
podem ser minimizadas pelo maior treinamento do operador
e posicionamento do brago esquerdo do paciente sobre a
cabeca®, ou ainda, através da utilizagao de transdutores com
registro continuo, hands-free*’.

Embora existam restricdes quanto a realizacao de teste de
esforco nas formas obstrutivas e nao obstrutivas da CMH?*49,
admite-se ser um procedimento seguro, com reduzida
ocorréncia de complicagdes graves®%->2. Em estudos recentes,
os quais avaliaram conjuntamente 1.747 pacientes com a
doenca, através de ecocardiograma de esforgo, taquicardia
ventricular ndo sustentada foi detectada em 1,2%°' e 1,9%"2
dos casos e fibrilagao ventricular em apenas 0,2%°' ou nao
ha mengédo a complicagoes”**.

A assimilagdo do ecocardiograma de esforgo na rotina
de avaliagdo da CMH, sobretudo de pacientes sintomaticos
com gradiente ausente ou reduzido em repouso, tem
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Fig. 2 - A) Cardiomiopatia hipertréfica obstrutiva latente: gradiente sistdlico repouso = 25 mmHg. B) Elevagéo do gradiente para 50 mmHg com Valsalva.
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implicagoes terapéuticas decisivas, capazes de modificar
paradigmas. A excelente sobrevida a longo prazo de formas
obstrutivas apés miectomia comprovaria indiretamente a
interagdo entre obstrugao e prognédstico®. O tratamento
invasivo, percutdneo ou cirirgico, estd indicado em
pacientes que apresentam sintomas limitantes e gradiente
em repouso ou sob provocagao = 50 mmHg?. A ablacao
alcodlica percutanea do septo demonstra efeitos benéficos
comparaveis em casos com obstru¢cdao em repouso ou
apenas sob provocacao®. Estudo recente evidencia que
formas obstrutivas latentes submetidas a miectomia
apresentam melhora sintomdtica e sobrevida semelhante
a populagdo normal®*.

Doppler tissular

O ecocardiograma com Doppler tissular evidencia
alteragbes minimas da funcao ventricular esquerda através
da quantificagdo em tempo real da movimentagao axial e
longitudinal do miocardio. Na CMH com fracao de ejecao
normal, observa-se redugao da velocidade miocérdica
sistélica (S’), mesmo em segmentos nao hipertrofiados®.
A velocidade diastélica precoce (E') encontra-se deprimida
e relaciona-se a magnitude da HVE®. Correlacao negativa
estabelece-se entre velocidades sistélica e diastélica precoce
e o gradiente da via de saida, o qual também se associa a
elevagao da razao E/E’, a qual estima a pressao de enchimento
do VE***. Maior grau de HVE na presenca de obstrugao
= 30 mmHg seria determinante de elevagao significativa
da razao E/E’*®. Em formas obstrutivas e nao obstrutivas, a
capacidade funcional apresenta correlagao negativa com E’
lateral, E/E’ lateral e indice do volume do é&trio esquerdo, mas
nao se relaciona com gradiente da via de saida e espessura
parietal maxima do VE*°.

Strain/strain-rate e speckle-tracking

A introdugao do strain / strain-rate possibilitou superar
limitagoes inerentes ao Doppler tissular, ao propiciar a
avaliagdo da motilidade segmentar do VE e seus reflexos
sobre a funcao sistolica e diastélica. O strain bidimensional
ou speckle-tracking ao estimar a deformagao do VE quadro
a quadro, analisa parametros de contragdo miocardica
independente do angulo, com vantagem sobre o strain
derivado do Doppler tissular. A anélise do strain com
speckle-tracking em pacientes com a doenga submetidos
a exercicio evidencia que a obstrugdo dindmica da via
de saida determina atraso na distorcdo do VE, efeito
relacionado ao aumento da pressdo de enchimento e ao
consumo maximo de oxigénio®. A distorcao medida do
ponto de torgao sistélica maxima a abertura da valvula mitral
correlaciona-se negativamente com a razao E/A, indicando a
possivel relagao desse mecanismo com o desenvolvimento
de disfuncao diastélica®. No entanto, estudo recente
demonstrou que a ablagao alcodlica do septo, embora tenha
determinado redugao do gradiente e da massa miocérdica,
nao produziu melhora do strain bidimensional longitudinal
no seguimento de 36 meses, o que minimizaria a influéncia
da obstrugao e do grau de hipertrofia sobre a fungao sistélica
global do VE®.

Ecocardiograma tridimensional

O ecocardiograma tridimensional em tempo real possibilita
a detalhada avaliagdo das modificagdes morfoldgicas sofridas
pelo VE na CMH, com desempenho comparavel a RM e
nitidamente superior ao ecocardiograma bidimensional®. A
analise qualitativa e quantitativa da via de saida do VE revela
forma assimétrica e excéntrica, com drea transversal reduzida
em relacao a individuos normais®. Correlacao é evidenciada
entre o gradiente subadrtico, a velocidade maxima e a
menor area medida da via de saida®. Andlise geométrica
em tempo real demonstra que o MASM é assimétrico e
predominantemente medial, resultando em lateralizagao
e estreitamento da via de saida®. Alteragdes geométricas
dinamicas sequenciais do aparelho mitral, relativas a interagao
entre o ponto de coaptagdo na mesossistole, musculos
papilares e septo basal, contribuiriam significativamente para
geracao de gradiente subaértico®.

Ressonancia magnética

A RM possibilitou redefinir o fenétipo da CMH, ao agregar
informagoes precisas sobre a estrutura, morfologia e funcao
das cadmaras cardiacas, através de imagens tridimensionais
de alta resolugao espacial e temporal em qualquer plano®
(Figuras 3 A e B). Quantifica com precisdo superior ao
ecocardiograma a fungdo sistélica global e segmentar do
VE®. Possibilita a deteccao de hipertrofia restrita a parede
anterolateral e apice, além de trabeculagbes e aneurismas
apicais®®. Demonstra que a hipertrofia pode acometer menos
de 50% do VE e ser restrita a um ou dois segmentos. Maior
grau de espessamento incide na parede livre dnterobasal
do VE contigua ao septo anterior. Segmentos hipertréficos
alternam-se com normais, em padrao nao detectado em
outras cardiopatias. O nimero de segmentos hipertrofiados é
maior nas formas obstrutivas em relacao as nao obstrutivas’.
A massa do VE demonstra relagdo com a espessura parietal
maxima e o gradiente em repouso. O indice de massa do VE
apresenta-se normal em 20% dos pacientes com o fenétipo e
evidencia sensibilidade superior a espessura parietal maxima
como preditor de progndstico”".

A drea da via de saida do VE é determinada por RM através
de planimetria. A adogao de 2,7 cm? como ponto de corte
identifica obstrucdo em 100% dos casos na comparagao
com o Doppler’?. A RM demonstra o contato entre o septo
e o folheto anterior mitral em miltiplos e distintos eixos.
Cortes tridimensionais sdo Uteis para analisar a relagao
entre septo e a obstrugao, assim como as consequéncias do
estreitamento da via de saida sobre a aceleragdo do fluxo,
grau de turbuléncia, MASM e regurgitagdo mitral. O gradiente
méximo é determinado através de medidas tomadas ao longo
do segmento mais estreitado da via de saida®. Fatores de
distorcao podem interferir na obtengao desses parametros’2.
O angulo formado entre o VE e a raiz da aorta, mais agudo
na CMH, seria preditor do gradiente independentemente da
espessura do septo basal”.

A RM com gadolineo detecta e quantifica dreas de fibrose
através de realce tardio (RT) de cardter focal ou difuso em 60
a 80% dos pacientes com CMH, correspondendo de 0 a 40%
da massa miocardica do VE’#7® (Figura 4). O RT associa-se ao
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Fig. 3 - Ressonéancia magnética de cardiomiopatia hipertréfica obstrutiva destacando volume do atrio esquerdo e a hipertrofia do ventriculo esquerdo. A) vista 4-cdmaras;
B) vista 2-cdmaras.
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Fig. 4 - Ressonancia magnética com gadolineo de cardiomiopatia hipertréfica obstrutiva: realce tardio com padrao difuso.

registro de taquicardia ventricular ndo sustentada no Holter
em andlises multivariadas’78, assim como a remodelamento
ventricular esquerdo e evolugao a formas dilatadas terminais™. A
associacdo com a obstrugdo nao foi verificada em estudo em que
a prevaléncia de formas obstrutivas foi semelhante entre aqueles
com e sem RT’®. Andlises longitudinais evidenciam relagao
entre RT, morte sdbita e maior mortalidade, sem suficiente
comprovagao’®7®. Investigacdes adicionais fazem-se necessarias
para que o RT seja reconhecido como preditor independente
de prognéstico e fator predisponente a morte stbita?.

A RM estd indicada na investigacdo da CMH sempre que
o ecocardiograma for inconclusivo, ou sejam necessarias
informagodes adicionais sobre a HVE, anatomia da valvula
mitral e masculos papilares ou presenga de fibrose?. A RM
também contribui no planejamento terapéutico e avaliagdo
de resultados. Na ablagdo alcodlica do septo, identifica o
carater transmural e a localizagdo mais inferior e posterior
da area de necrose, usualmente, em torno de 10%. Na
miectomia, evidencia que a ressecgdo restringe-se ao septo
basal, assegurando maior reducao do gradiente’. Em casos
com obstrugdo grave e espessuras parietais do VE ligeiramente
aumentadas ou normais, a RM detecta anomalias estruturais
de valvula mitral e/ou masculos papilares responsaveis pela
obstrugdo e passiveis de corregao cirdrgica®.

Conclusao

Conclui-se que, na CMH, a obstrugado da via de saida do
VE constitui caracteristica prevalente, de génese complexa,
capaz de influenciar padrdes clinico-evolutivos e taxas de
mortalidade. Embora detectavel na avaliagao de rotina, requer
investigacdo detalhada, estatica e dinamica por métodos de
imagem, de modo a favorecer o diagnéstico e o manejo das
formas obstrutivas e obstrutivas latentes.
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