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Caso 4/2007 - Mulher, 21 Anos, com Cardiomiopatia Hipertrofica,
que Apresentou Choque Hemorragico e Coagulacao Intravascular
Disseminada apos Ooforectomia por Cisto Ovariano Roto

Case 4/2007 - A 21 Year-old Woman with Hypertrophic Cardiomyopathy who Presented Hemorrhagic Shock and Disseminated Intravascular

Coagulation Following Oophorectomy due to Ovarian Cyst Rupture

Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas - FMUSE, Sdo Paulo, SP - Brasil

Meércio Silva Miguel Lima, Anténio Laurinavicius, Mauro Canzian

Paciente do sexo feminino de 21 anos de idade foi
encaminhada ao hospital no periodo pés-operatério de
laparotomia exploradora indicada em razao de abdome
agudo hemorragico.

A paciente tinha histéria de cardiopatia desde o nascimento.
Ainda lactente, foi observado cansaco e na avaliagao médica
foi feito o diagnéstico de sopro cardiaco. Aos dois anos de
idade foi submetida a cateterismo cardiaco que revelou
achados compativeis com cardiomiopatia hipertréfica. O
ecocardiograma mostrou hipertrofia de ventriculo esquerdo,
com fungao sistélica preservada (tab. 1).

O eletrocardiograma dessa época (1991) apresentava
ritmo sinusal, intervalo PR 80 mseg, presenca de onda delta
positivaem |, Il, aVE V, eV, sobrecarga ventricular esquerda e
alteragoes de repolarizagao ventricular tipo “strain” (fig. 1).

Evoluiu na infancia com cansago aos esforgos grandes e
palpitagoes, sintomas que permaneceram até a idade de 20
anos, quando se iniciaram episddios de sincope precedidos
de dor precordial desencadeada por esforgos moderados.
Recebia prescricao de atenolol até os 18 anos (2003), quando
foi substituido pelo carvedilol.

Foram realizados vérios eletrocardiogramas dindmicos
em registros de 24 horas, que revelaram extra-sistoles
atriais e ventriculares pouco freqientes e isoladas até
2004, quando houve o registro de taquicardia ventricular
sustentada.

Ao exame fisico (jun/2004) mostrava pressao arterial
120x85 mmHg, freqliéncia cardiaca 80 bpm, semiologia
pulmonar normal, bulhas normofonéticas e sopro sistélico
2+/6+ em area mitral. O exame do abdome revelou figado
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a 3 cm do rebordo costal direito.

O eletrocardiograma (jun/2004) mostrou ritmo sinusal,
freqiéncia cardiaca 62 bpm, PR curto, SAQRS + 90°
para frente, onda delta positiva em V, ondas Q em V, e
V,, e alteragdes de repolarizagdo ventricular. O padrdo
eletrocardiogréfico nao era significativamente diferentemente
do padrao que apresentava desde 2002 (fig. 2).

Havia hipertrofia acentuada do ventriculo esquerdo
ao ecocardiograma. A funcgao sistdlica foi interpretada
como normal apesar de a primeira avaliagio com base no
ecocardiograma ter sugerido funcao sistélica rebaixada.
Na revisao do exame, atribuiu-se a interpretacao de
fungao rebaixada ao movimento assincronico do septo
interventricular (tab. 1).

Depois do episédio de sincope, a investigagao
eletrofisiolégica foi aprofundada. O estudo eletrofisiolégico,
realizado em junho de 2004, revelou a presenga de duas vias
andmalas de condugao atrioventricular do estimulo cardiaco
— uma de topografia postero-septal esquerda e outra de
topografia lateral esquerda.

A paciente foi submetida a ablagdo por radiofreqiiéncia da
via péstero-septal com sucesso. A outra via nao foi abordada
em razao da longa duracao da intervengao. Recebeu alta
hospitalar com prescri¢ao de losartana 50 mg, carvedilol 50
mg e AAS 100 mg, tendo evoluido com diminuicao das crises
de palpitagdes e sem recorréncia da sincope.

Foi reinternada em margo de 2005 para ablacao da via
andmala péstero-lateral. Depois da ablagao, a paciente
apresentou freqiiéncia cardiaca 28 bpm, seguida de
parada cardiaca em atividade elétrica sem pulso, a qual
foi revertida. Persistiu com choque cardiogénico, havendo
necessidade de intubagdo orotraqueal e uso de agentes
vasoativos.

O ecocardiograma (2005) revelou acentuada hipertrofia,
dilatacao de ventriculo esquerdo e fungao sistélica
diminuida, novamente atribuida ao movimento paradoxal
do septo.

A paciente se recuperou progressivamente e recebeu alta
hospitalar.

Atabela 2 mostra os dados evolutivos do eletrocardiograma
dinamico.

Depois de dois meses (13/5/2005), procurou atendimento
médico de emergéncia em hospital de seu bairro por forte



Lima e cols.

Correlacdo Anatomoclinica

Tabela 1 - Evolucao ecocardiografica

1989

Idade (anos) 6
Septo interventricular (mm) 13
Ventriculo esquerdo parede posterior (mm) 11
Ventriculo esquerdo (didmetro diast6lico) mm 37
Ventriculo esquerdo, fragao de ejegao (%) 82
A D%

Aorta (mm) 19
Atrio esquerdo (mm) 22
Valva

Cradiente intraventricular esquerdo (mmHg)

Gradiente intraventricular direito (mmHg)

1990 1991 1993 2002 2004 2005
7 8 9 18 19 20
14 16 15 19 26 20
14 16 15 19 25 20
31 28 42 58 54 65
- - - - 30* 22%*
50 50 48 34
N N N 25 26 23
N N N 33 41 38
IM mod  IM mod
15 -
25 -

* considerada nao-fidedigna pela presenca de movimento assincrénico do septo interventricular. N - normal; IM mod - insuficiéncia moderada da valva

mitral.
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Fig. 1 - ECG. Presenca pré-excitacao (onda delta), sobrecarga ventricular esquerda e alteracées de repolarizagao ventricular tipo strain.

dor abdominal. O exame clinico mostrou sinais considerados
sugestivos de irritagao peritoneal e anemia. Foi feito
diagnéstico de abdome agudo por ruptura de cisto ovariano.
A paciente foi internada, submetida a ooforectomia esquerda
e recebeu alta hospitalar.

Uma semana depois, a paciente continuava com dor
abdominal e houve piora da dispnéia. Foi atendida no
Pronto-Socorro do Hospital das Clinicas, quando, depois

da avaliagao médica, foi submetida a nova laparotomia
exploradora. A operagao revelou resquicios de sangramento
anterior, sem sangramento ativo e presenca de hematoma
retroperitoneal. Foi realizada cauterizagao em local
da ooforectomia e a paciente evoluiu com choque e
sangramento difuso em ferida operatéria e em locais de
pungdo venosa cutanea. Foram administrados, além das
medidas terapéuticas para controle da pressao arterial,
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Fig. 2 - ECG. Presenca pré-excitagdo (onda delta), sobrecarga ventricular esquerda e alteragées de repolarizagao ventricular tipo strain, semelhante ao anterior (fig. 1).

concentrados de hemadcias e plasma fresco. A paciente foi
transferida para o InCor.

Ao exame fisico (20/5/2005), a pressao arterial era 90x60
mmHg, a freqiéncia cardiaca 80 bpm, os pulmées nao
apresentavam alteragao semiolégica, o coragao era ritmico,
sem modificagao da ausculta. Havia hepatomegalia discreta e
dor no local da inciséo cirtrgica, mas nao havia edema.

O eletrocardiograma (20/5/2005) revelou ritmo sinusal,
freqiiéncia cardiaca 83 bpm, PR curto, SAQRS + 90° para
frente, onda delta positiva em V,, ondas Q em V, e V, e
alteragoes de repolarizagao ventricular.

Os exames laboratoriais (21/5/2005) mostravam
hemoglobina 8 g/dl, hematécrito 26%, leucdcitos
6.300/mm3, plaquetas 153.000/mm3, creatininemia
1,2 mg/dl, glicemia 92 mg/dl, sédio sérico 137 mEq/l e
potassio 5,8 mEg/l. A paciente continuou com choque
e sangramento difuso refratdrios ao tratamento e veio a
falecer (22/5/2005).

Aspectos clinicos

Esse caso clinico relata uma paciente jovem com
diagndstico de cardiomiopatia hipertréfica (CMH),
diagnosticada pouco tempo apds o nascimento. Por definicao,
a CMH é doenca de etiologia genética caracterizada por
significativa hipertrofia miocardica sem causa identificavel
clinicamente, ou seja, o aumento da massa muscular
miocdrdica nao deve estar relacionado a potenciais etiologias
como a hipertensao arterial sistémica ou a estenose adrtica,
por exemplo'. A prevaléncia da CMH na populagao geral
é de aproximadamente 1:5002 E a cardiopatia de origem
genética mais freqliente, encontrada em 0,5% dos pacientes
ndo-selecionados encaminhados rotineiramente a servico
de ecocardiograma. As faixas etarias mais acometidas sdo
criangas mais velhas e adultos jovens.

A hipertrofia é geralmente assimétrica tendo como regioes
mais freqlientemente afetadas, em ordem decrescente,
o0 septo, o dpice e a regido médio-ventricular. A cavidade

Tabela 2 - Eletrocardiograma dinamico na evolucao

1990
Idade (anos) 7
Freqliéncia cardiaca minima 43
Freqiéncia cardiaca maxima 166
Extra-sistoles ventriculares isoladas 0
Extra-sistoles atriais 17

Taquicardia ventricular nao-sustentada

Arq Bras Cardiol 2007; 89(1) : 64-71

1992 2000 2001 2004
9 16 17 20
48 39 45 37
146 122 126 113
0 119 105 1.253
17 61 12 33
) . . 1 (5 bat)
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ventricular pode ser normal, mas em graus avangados tende a
ser diminuida, obliterada no final da sistole. Histologicamente,
a CMH se caracteriza por hipertrofia de miocardiécitos,
desarranjo celular e fibrose.

2

A apresentagao clinica é muito variavel, mas a triade
que deve chamar a atengao ao diagnéstico € a associagao
de dispnéia, dor tordcica e sincope em individuo jovem,
sintomas claramente apresentados pela paciente em questao.
A dispnéia foi o sintoma mais precoce, e esse sintoma pode
ter evolugao progressiva, dependendo da elevagao da
pressao diastélica por diminuigao da complacéncia e pela
conhecida obstrucao dindmica de via de saida ventricular
esquerda. Tardiamente, a dispnéia pode ser causada pela
disfuncao sistolica.

A dor torécica referida pela paciente é explicada pela
isquemia miocdrdica que é desencadeada tanto pelo
aumento da demanda metabélica como também pela
diminuicao da perfusao coronariana relacionada a obstrugao
da via de saida do ventriculo esquerdo ou a alteracao de
grandes vasos com pontes miocardicas e reducao luminal.
Observa-se ainda alteragdo na microcirculacdo com baixa
relagao capilar-miécito.

O exame fisico da paciente mostrou um sopro compativel
com insuficiéncia mitral, que pode ocorrer na cardiomiopatia
hipertréfica, sobretudo quando ha grande movimento
anterior sistélico da valva mitral. Tipicamente, é evidenciado
sopro sistélico ao longo da borda esternal esquerda que
varia de intensidade e duracao com manobras que alteram
o enchimento ventricular, como manobra de Valsava e
movimento de agachar-levantar.

O diagnéstico da paciente foi feito ainda na primeira
infancia, por meio de exames complementares. Nao existem
achados patognomonicos em exames complementares
para diagnosticar a CMH. O ECG mostra sinais classicos
de hipertrofia ventricular, como aumento de amplitude
do QRS com desvio do eixo para esquerda e alteragao
de repolarizagdo. No caso clinico, observou-se também
indicio de pré-excitacao, representado pelas ondas
delta, mas que também podem ocorrer em hipertréficos
sem pré-excitagdo. O melhor exame para diagnéstico e
acompanhamento é o ecocardiograma, que avalia tanto a
parte estrutural, definindo-se a magnitude de aumento da
massa miocdrdica, como também a resultante funcional
que seria a presenca de gradiente intracavitdrio, movimento
anterior da valva mitral, com ou sem insuficiéncia
mitral, além da funcdo global do ventriculo esquerdo.
Conforme relatado, o movimento assincrénico do septo
interventricular dificultou sobremaneira a avaliacao da
funcao sistélica. Nesse caso, outros métodos poderiam ter
sido utilizados, como a ventriculografia por radioisétopos,
obtendo-se medida mais objetiva da fracao de ejecao.
A ressonancia cardfaca também poderia ser empregada
na mensuragao, tendo excepcional definicao estrutural,
tendendo a se tonar o exame padrdo de referéncia no
diagnéstico dessa doenca, especialmente nas formas nao-
obstrutivas. Apesar de a paciente ter sido submetida a
cineangiocoronariografia, esse exame nao é fundamental
para se estabelecer o diagnéstico. Tem como principal papel
avaliar de forma mais acurada as pressdes intracavitdrias

definindo a presenca e a magnitude de gradientes.

E de suma importancia a definicio da existéncia ou ndo
de obstrugao da via de saida do ventriculo esquerdo, a qual
é definida como gradiente maior que 30 mmHg no repouso
ou maior que 50 mmHg em testes provocativos, como pelo
uso de dobutamina. O gradiente obtido no ecocardiograma
da paciente (15 mmHg) nao representa, portanto, obstrugao
a via de saida de ventriculo esquerdo, que ocorre em 30%
a 50% dos pacientes. Nesse caso, na auséncia de gradiente
intraventricular expressivo, manobras provocativas devem ser
usadas para identificar potencial obstrugao ao fluxo na via de
saida de ventriculo esquerdo.

A mortalidade anual da cardiomiopatia hipertréfica é de
1% a 6%, sendo a maioria de forma sdbita. Em um estudo
epidemioldgico abordando pacientes nao-selecionados, foram
observados trés grandes grupos de modalidades de morte
relacionadas a cardiomiopatia hipertréfica: morte sibita,
insuficiéncia cardiaca e acidente vascular cerebral associado
a fibrilagao atrial®.

A paciente evoluiu com dor tordacica, sincope e arritmia
maligna detectada ao Holter, o que elevaria seu estado
clinico a um alto risco de morte sibita, levando-se em
consideragdo também que esse evento catastréfico é
mais freqliente em pacientes mais jovens’. O consenso
das sociedades americana e européia de Cardiologia
em cardiomiopatia hipertréfica, chefiado, dentre outros,
pelo Prof. Barry Maron, aponta a sincope inexplicada e
a taquicardia ventricular sustentada espontdnea como
fatores de risco maiores para morte stbita. Outros fatores
sao: parada cardiaca prévia, histéria familiar de morte
stbita, espessura de parede superior a 30 mm, resposta
hipotensora ao esforgo fisico e taquicardia ventricular nao-
sustentada (TVNS) no Holter*. E importante salientar que
5% dos pacientes sem nenhum fator de risco identificado
podem ter morte stbita®.

Sincope associada a taquicardia ventricular sustentada
foi a principal indicagao de implante de dispositivo
cardioversor/desfibrilador (CDI) para prevengdo primaria
de morte stibita em um estudo cujo objetivo foi validar essa
terapéutica®. Importante também nesse estudo foi o fato
de que a grande maioria das arritmias malignas ocorreu
em pacientes assintomaticos ou com insuficiéncia cardiaca
classe Il, durante a inatividade ou em atividades leves. O CDI
efetivamente protegeu os pacientes de alto risco revertendo
taquicardias ventriculares sustentadas e fibrilagao ventricular.
Deve-se ter em mente, contudo, que o CDI é de alto custo
e que nao é inécuo, uma vez que choques inapropriados
pioram a qualidade de vida, assim como também podem,
paradoxalmente, desencadear arritmias potencialmente letais.
Agentes antiarritimicos nao se mostraram eficazes na protecao
contra morte stbita’.

O estudo eletrofisiolégico (EEF) nao representa a melhor
alternativa para estratificagao de risco, pois traz resultados
inconclusivos®. Behr e cols.” avaliaram a acuracia do EEF em
determinar o risco de morte stibita em pacientes portadores
de CMH. A realizacdo do estudo em populagéo de alto
risco com histéria de sincope e TVNS no Holter induziu
taquicardias polimérficas, arritmia essa que também pode
ser induzida em um terco das pessoas sem cardiopatia.

Arq Bras Cardiol 2007; 89(1) : 64-71
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Outro fato relevante é que em um terco dos recuperados
de morte stbita ndo se conseguiu induzir nenhuma arritmia.
Porém, no caso em questdo, observa-se clara tentativa
de tratamento das vias acessérias de pré-excitagdo, uma
indicagao pertinente.

A concomitdncia de achados caracteristicos da CMH e
de pré-excitagao ventricular por via acesséria na mesma
paciente leva a questionar a possivel ligagdo entre as duas
condicoes, além da mera casualidade. Tal associacao,
embora incomum, ja foi constatada por diversos autores e
tem sido motivo de especulagao etiolégica e fisiopatoldgica.
Braunwald e cols.? hipotetizaram que a ativagao ventricular
anémala poderia resultar em hipertrofia miocardica
regional e que, por sua vez, a hipertrofia localizada poderia
prejudicar o efeito isolante do anel atrioventricular. Uma
condicdo levaria, portanto, a uma maior incidéncia da
outra. No entanto, observacdes posteriores sugerem que
a associacao dos dois fendtipos poderia ser limitada a
determinados grupos familiares (com padrao de heranga
autossomica dominante) refletindo entao uma etiologia
genética especifica e distinta da observada nos casos
de CMH isolada. Ja foi descrita uma grande familia na
qual uma mutagao no cromossomo 7q3 manifestou-se
como hipertrofia ventricular, pré-excitagao ventricular ou
ambas®. Esses pacientes apresentavam, porém, algumas
caracteristicas peculiares: o exame histoldgico revelava
proporcao de fibrose superior a comumente encontrada
na CMH isolada (mas ja relatada em varias séries de casos
de CMH associada a Wolff-Parkinson-White) e observou-se
uma incidéncia maior de bloqueio atrioventricular total. A
evolugao para dilatagao parece ser significativamente mais
freqliente nos pacientes com ambas as condigdes quando
comparados com portadores de CMH isolada'; e esse
poderia ser o caso da paciente em questao.

Aterapéutica é heterogénea, condizente com a apresentacao
clinica. O tratamento clinico com agentes cronotrépicos
negativos estd na primeira linha, tendo-se como preferéncia
os betabloqueadores. Os antagonistas de canal de calcio
do tipo nao-dihidropiridinicos (verapamil e diltiazem) e a
disopiramida (antiarritmico do tipo IA) séo alternativas como
monoterapia nos pacientes intolerantes ao betabloqueador ou
como terapia adjuvante. A paciente foi inicialmente tratada
com atenolol, com resultado nao-favoravel, o que pode
ocorrer em uma minoria dos casos.

A refratariedade ao tratamento clinico é indicacao ao
uso de terapias invasivas para CMH. Disponiveis estao
o uso de marcapasso dupla cdmara, o infarto septal por
injecao de alcool absoluto por cateterizagao seletiva de um
ramo septal da artéria descendente anterior e a cirurgia de
miotomia-miectomia septal, esta Gltima com mais experiéncia
disponivel e resultados favoraveis consistentes publicados na
literatura. Essas medidas estdo indicadas em casos refratdrios
ao tratamento clinico, como mencionado, e em casos com
importante obstrucao da via de saida do VE, o que nao se
aplica ao caso descrito. Como terapia a total refratariedade
clinica e invasiva, e para estdgios avangados de insuficiéncia
cardfaca, tem-se a indicacao de transplante cardiaco.

A evolugao desfavoravel é minoria. Felizmente, a grande
maioria dos pacientes é assintomatica durante toda a vida.
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Em recente publicagdo, Arteaga e cols."” demonstraram em
um seguimento de até 17 anos (média de sete anos) que
a evolugao geral da CMH é benigna, observando-se uma
sobrevida acumulada de 87,9% em 15 anos. Em tempo,
notaram como principais causas de morte relacionadas
a doencga - a classificacao funcional segundo a NYHA e
a espessura de parede maior que 30 mm, esta dltima ja
evidenciada em estudo especifico prévio'2.

Entre 5% e 10% dos pacientes, a CMH evolui para
disfuncao sistdlica acentuada com progressivo afilamento da
parede ventricular e dilagdo da cavidade. A evolugao para
ICC ainda na fase infantil € um fator prognéstico desfavoravel
importante. Mas, conforme observado neste relato de caso,
essa ndo foi a evolugdo final. A paciente apresentou um
evento agudo hemorragico abdominal (ruptura de cisto
ovariano) com complicagbes posteriores, evento esse passivel
de ocorrer em uma mulher jovem e sem relagao causal com
a cardiopatia de base.

(Dr. Marcio Silva Miguel Lima,
Dr. Antonio Laurinavicius)

Hipotese diagnostica

Cardiomiopatia hipertréfica, com acentuada disfungao
diastélica; evento final — coagulagao intravascular
disseminada.

Necropsia

O cadaver apresentava-se em anasarca e, a abertura
das cavidades toracicas e abdominais, foram evidenciados
aproximadamente 280 ml de liquido transparente, de
coloragdo amarelo-citrino, no saco pericardico, além de
colecao hemorrdgica de aproximadamente 1.560 ml no
abdome. O coracdo mostrou-se intensamente aumentado
de volume, pesando 834 g apds a abertura das cavidades e
retirada de coagulos. Chamou a atengdo a difusa hipertrofia
do miocardio ventricular, sendo a parede livre do ventriculo
esquerdo discretamente mais espessa do que o septo
interventricular (fig. 3). Atrios e cavidade ventricular direita
nao se mostraram dilatados, contrastando com o discreto
aumento de volume da cavidade ventricular esquerda.
Corte transversal no terco médio ventricular mostrou
extensas areas confluentes de fibrose (fig. 4), difusamente
distribuidos. A analise microscépica do miocardio foi
observada difusa hipertrofia de cardiomidcitos, além de
extenso desarranjo de fibras (fig. 5). Folhetos valvares,
assim como artérias corondrias, ndo exibiram alteracoes
dignas de nota.

O figado, assim como os pulmdes, apresentava sinais
macro e microscopicos de congestao passiva cronica. Além
disso, constatou-se a presenga de microtrombos em sinuséides
hepéticos (fig. 6) e em vasos pulmonares (fig. 7).

Nos rins foram observados infartos focais.
(Dr. Mauro Canzian)

Diagnosticos anatomopatologicos

Cardiomiopatia hipertréfica; alteragdes secundarias a
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Fig. 3 - Corte longitudinal da regido basal do coracao exibindo acentuado grau de hipertrofia do miocérdio ventricular.

Fig. 4 - Corte transversal no terco médio dos ventriculos exibindo acentuado
grau de hipertrofia do miocdrdio ventricular e extensas dreas (esbranquicadas)
confluentes de fibrose.

insuficiéncia cardiaca congestiva; trombose recente em
microvasculatura hepdtica e pulmonar compativel com
coagulagao intravascular disseminada; necrose tubular aguda
secunddria a choque hipovolémico; infartos focais antigos
dos rins.

(Dr. Mauro Canzian)

Comentarios

Trata-se de paciente jovem portadora de cardiomiopatia
hipertréfica, hospitalizada em urgéncia em virtude de abdome

agudo hemorragico secundario a ruptura de cisto ovariano,
duas semanas antes do 6bito. Foi submetida a laparotomia
exploradora que evidenciou contetido hemorragico na
cavidade abdominal. No pés-operatério recente foi constatada
nova colecdo hemorragica peritoneal, tendo evoluido
com choque refratario, ainda que submetida a mdaltiplas
transfusdes sangliineas e reposicao volémica. A paciente foi
entdo submetida a nova laparotomia exploradora, evoluindo
com quadro clinico compativel com coagulacao intravascular
disseminada (CIVD) no pés-operatério da nova intervengao
cirrgica. A analise microscépica foram observados focos
de trombose aguda em microcirculagao, principalmente no
figado, corroborando a hipétese de CIVD.

A cardiomiopatia hipertréfica é uma doencga genética
de penetrancia varidvel relativamente comum (1:500 na
populacao geral)'?, também conhecida como estenose
subadrtica hipertréfica idiopdtica ou cardiomiopatia
obstrutiva hipertréfica, que se caracteriza fundamentalmente
por hipertrofia do miocdrdio, na auséncia de outras possiveis
causas. O quadro clinico é bastante variavel, podendo-
se observar desde sintomas praticamente imperceptiveis
até importantes limitagbes da atividade fisica e arritmias
recorrentes'. Em seu padrao morfoldgico cldssico ocorre
espessamento desproporcional e assimétrico do septo
ventricular, predominantemente em sua regiao subadrtica,
em relacdo a parede livre do ventriculo esquerdo; porém
em 10% dos casos tal assimetria ndo é observada'>. Como
evidenciado no presente caso, os principais achados
microscopicos sao extensa hipertrofia de cardiomiécitos,
associada a desarranjo de fibras e a fibrose intersticial'>'¢. F a
principal causa de morte stibita em jovens e uma importante
causa de morbidade e mortalidade em pacientes idosos. Mais
de 150 mutagdes em dez diferentes genes codificadores de
proteinas sarcoméricas ja foram identificados. A maior parte
das alteragoes genéticas foi observada nos codificadores da
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Correlacdo Anatomoclinica

Fig. 6 - Corte histoldgico do figado exibindo focos de trombose recente ocluindo sinuséides. (Hematoxilina-eosina, Objetiva 40X)

cadeia pesada da beta-miosina, da troponina T cardiaca, da
alfa-tropomiosina e da proteina C ligante de miosina' "%,
A taxa de complicagdes relacionadas a entidades como
morte sabita, insuficiéncia cardiaca terminal ou acidente
vascular cerebral fatal é de 1% a 2%', e grande parte dos
pacientes apresenta expectativa de vida similar ao restante da
populagdo. Em geral, o aumento da mortalidade correlaciona-
se diretamente ao desenvolvimento de complicagdes'?, como

Arq Bras Cardiol 2007; 89(1) : 64-71

o presente caso em que o 6bito se deu provavelmente em
virtude de choque hipovolémico, com possivel contribuigao
séptica, ainda que nenhum foco infeccioso tenha sido
evidenciado macro ou microscopicamente. Os infartos
renais focais antigos foram provavelmente acarretados pela
migracao sistémica de microtrombos formados nas camaras
cardiacas esquerdas.

(Dr. Mauro Canzian)
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s N

Fig. 7 - Corte histolégico do pulmao exibindo foco de trombose recente ocluindo vaso de pequeno calibre. (Hematoxilina-eosina, Objetiva 20X)
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