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Paciente de 45 anos do sexo masculino, com diagnéstico
de cardiomiopatia hipertréfica septal assimétrica, tendo
sido submetido a implante de cardiodesfibrilador no
passado. Apesar do tratamento clinico otimizado, evoluiu
com progressiva deterioracao clinica suscitando tratamento
invasivo. Entretanto, nao havia gradiente importante na via de
saida do ventriculo esquerdo (VSVE) ao ecocardiograma de
repouso e o teste provocativo com dobutamina foi inconclusivo
por nao atingir a frequéncia cardiaca preconizada. A avaliagao
intraoperatéria com ecocardiograma transesofagico em uso
de isoproterenol foi fundamental no diagnéstico de obstrugao
da VSVE. A miectomia septal foi realizada com sucesso e o
paciente apresentou boa evolugao pés-operatoria.

A male, 45 year old patient, with diagnosis of septum
hypertrophic cardiomyopathy, having undergone a
cardiofibrilator implant in the past. Despite the optimized
clinical treatment, he evolved to a progressive clinical
deterioration that led to invasive treatment. However, there was
not an important gradient in the exit pathway of the left ventricle
(EPLV) at the echocardiogram in rest and the challenging test
with dobutamine was non conclusive because it did not reach
the preconized cardiac frequency. The intraoperative evaluation
with a transesophageal echocardiogram using isoproterenol
was fundamental for the diagnosis of the EPLV obstruction. The
septum myectomy was performed successfully and the patient
presented good post-operative evolution.

Introducao

Resultado de um desarranjo das fibras miocardicas, a
cardiomiopatia hipertréfica (CMH) possui diversos graus de
acometimento clinico, na dependéncia de caracteristicas
anatdmicas e genéticas'.

A maioria dos pacientes responde adequadamente ao
tratamento clinico, especialmente aqueles sem obstrucao da
via de saida do ventriculo esquerdo (VSVE). A presenca de
sintomas refratdrios ao tratamento clinico, na presenga de
gradiente importante (=50 mmHg) no repouso ou com testes
provocativos, identifica o grupo que necessita de tratamento
cirGirgico ou ablagao septal alcodlica'?.

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de paciente
portador de CMH, refratdrio ao tratamento clinico e
sem obstrucdo importante da VSVE ao ecocardiograma
de repouso e durante o estresse. No entanto, quando
submetido a avaliagao intraoperatéria, pouco convencional
para medir o gradiente da VSVE, o uso do teste provocativo
com isoproterenol provou ser (til, bem como a medida de
parametros do ecocardiograma transesofagico intraoperatério
para o planejamento cirdrgico.
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Relato do caso

Paciente de 45 anos do sexo masculino, em acompanhamento
em outro servigo por diagnéstico de CMH septal assimétrica,
procurou a instituigdo com piora dos sintomas de insuficiéncia
cardiaca para classe funcional Ill da New York Heart Association
(NYHA) nos Ultimos seis meses, a despeito de otimizagao do
tratamento clinico (atenolol 100 mg/dia + verapamil 480 mg/
dia + amiodarona 200 mg/dia), associado a episddios sucessivos
de pré-sincope aos minimos esforgos.

O diagnéstico havia sido estabelecido ha 10 anos em
decorréncia de insuficiéncia cardiaca (ICC) e sincope aos
esforgos. O ecocardiograma da época revelou hipertrofia septal
assimétrica (espessura do septo de 20 milimetros e da parede
posterior de 9 milimetros), porém sem gradiente na VSVE. O
tratamento clinico com betabloqueador e bloqueador de canal
de célcio foi eficaz por trés anos. Foi entao submetido a implante
de cardiodesfibrilador como prevencao priméria de morte
stibita em decorréncia de histéria familiar e sincope recorrente.

Os episédios de sincope, entretanto, persistiram, apesar
de nao haver correlagio com nenhuma arritmia cardiaca a
interrogacao do cardiodesfibrilador implantavel.

Ao procurar nossa instituigdo, apresentava limitagao
funcional importante e piora significativa da qualidade de vida,
em classe funcional lll da NYHA e com episédios sucessivos
de pré-sincope desencadeados aos minimos esforgos. O
ecocardiograma mostrou aumento da espessura do septo
em relagao ao exame anterior (23 milimetros), gradiente na
VSVE em repouso de 8 mmHg, fragao de ejegao de 64% com
disfuncao diastélica grau | e valva mitral competente.

O ecocardiograma de estresse com dobutamina foi
considerado inconclusivo por atingir somente 69% da
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Fig. 1 - Imagem da VSVE pelo ecocardiograma transesofégico a nivel de eséfago médio com 120° de angulagéo do transdutor. Medidas da espessura do septo e

distancia do maior didmetro ao anel adrtico antes (A) e apds a miectomia septal (B).

Fig. 2 - Imagem da VSVE com Doppler colorido pelo ecocardiograma transesofégico a nivel de eséfago médio com 120° de angulagao do transdutor e teste provocativo
com isoproterenol. Presenga de fluxo turbulento (gradiente elevado) na VSVE e insuficiéncia mitral significativa antes da miectomia (A), com desaparecimento do fluxo

turbulento em VSVE e auséncia de insuficiéncia mitral apés a ressecgéo (B).

frequéncia cardiaca preconizada. O gradiente maximo na
VSVE com 40 microgramas/Kg/minuto de dobutamina foi de
46 mmHg. Neste momento, apresentou dispneia intensa e
sinais classicos de baixo débito cerebral.

A indicagao cirtrgica foi justificada pela exuberancia dos
sintomas e espessura septal aumentada, mesmo na auséncia
de documentagdo de gradiente importante na VSVE. Logo
apos a indugdo anestésica, foi realizado o ecocardiograma
transesofagico com infusao de isoproterenol a 20 microgramas/
Kg/min, mantendo a pressao arterial média acima de 90
mmHg. Houve incremento da frequéncia cardiaca, que
passou de 80 para 120 batimentos por minuto. Diante dessas
circunstancias, foi possivel a documentacao de gradiente na
VSVE de 100 mmHg e aparecimento de insuficiéncia mitral
importante por movimento sistélico anterior. Medidas foram
determinadas no sentido de planejamento da resseccao septal
(fig. TA): local de maior espessura do septo interventricular e a

sua relacdo com o anel aértico, além da distancia da espessura
do septo em diregao a ponta do ventriculo esquerdo.

Foi realizada a miectomia septal estendida com ressecgao
ampla em cunha entre os trigonos fibrosos do coracao,
respeitando as medidas previamente estabelecidas pelo
ecocardiograma em relagao a profundidade de ressecgdo do
septo, distancia do anel aértico e extensao para dentro da
cavidade ventricular. Apés a saida de circulagao extracorpérea,
foi realizada nova avaliagdo ecocardiografica (fig. 1B), que
mostrou redugado da espessura do septo interventricular para
16 milimetros, sem gradiente no repouso e com gradiente de
21 mmHg ap6s a infusdo de isoproterenol, sem insuficiéncia
mitral (Fig. 2). A recuperagao pés-operatdria transcorreu sem
problemas, recebendo alta hospitalar em 10 dias.

No seguimento de 18 meses, encontra-se em classe
funcional | da NYHA, sem sincope ou arritmia, em uso
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atual de inibidor de angiotensina Il, bloqueador de canal
de célcio e amiodarona.

Discussao

O presente caso ilustra a seguinte peculiaridade: paciente
com diagnéstico de CMH septal assimétrica, quadro clinico
exuberante de ICC e sincope de repeticao, refratario a
tratamento clinico, porém sem demonstragao evidente de
obstrugao da VSVE.

A CMH pode apresentar curso clinico bastante varidvel.
Enquanto alguns pacientes podem manifestar sintomas de
ICC, eventos embdlicos e morte sibita, outros permanecem
estaveis ou assintomdticos ao longo dos anos, com mais de
25% dos portadores apresentando longevidade igual a da
populagdo normal. E possivel que seu curso varie de acordo
com seu substrato genético'-.

Apesar de descrita inicialmente como doenga
predominantemente nao obstrutiva, dentre os pacientes
que procuram tratamento especializado, a forma obstrutiva
foi demonstrada como mais prevalente, nos quais sintomas de
ICC justificam-se por obstrugao ao fluxo induzido por esforgo*.
Em pacientes muito sintomdticos, como nesse caso, mesmo
na auséncia de gradiente significativo em repouso torna-se
mandatéria a pesquisa de obstrugao dindmica que justifique
tais sintomas. Manobras provocativas como Valsalva, exercicio
fisico, ou infusao de dobutamina podem ser utilizadas. Em
casos selecionados, caso ainda persistam davidas, a utilidade
do isoproterenol em elucidar gradientes latentes em pacientes
com CMH foi descrita*®. Em série recente, 14 dos 25 pacientes
com CMH e sintomas de ICC classe funcional Ill/IV nao
considerados inicialmente para tratamento invasivo, em vista
de auséncia de gradiente significativo, apresentaram gradiente
=50 mmHg durante cateterizagdo cardiaca ap6s o uso do
isoproterenol. O aumento médio do gradiente com a infusao
da droga foi de 5041 mmHg em relagdo ao valor basal.
Ao serem submetidos a miectomia septal ou ablagdo septal
por élcool, 93% desses portadores de gradiente induzivel
experimentaram importante alivio dos sintomas de ICC®. Esse
artificio foi utilizado nesse caso, uma vez que, a despeito dos
sintomas exuberantes, o gradiente de VSVE apresentava-se
limitrofe (46 mmHg) apds ecocardiograma de estresse com
dobutamina. O isoproterenol atua ao nivel dos receptores
beta-adrenérgicos causando aumento da frequéncia cardiaca,
inotropismo positivo e vasodilatagdo. Aumento da velocidade
do fluxo causada pela droga, na presenga de hipertrofia
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septal, pode levar a deslocamento anterior do aparato valvar
mitral em decorréncia de efeito Venturi. Esse fen6meno é
responsavel nao somente pela obstrugdo subadrtica, mas
também pelo aparecimento concomitante de insuficiéncia
mitral, em vista de incompleta aposicao das clspides®*. O teste
provocativo com isoproterenol ndo apresentou complicagoes
em maiores casuisticas®.

Miectomia septal foi indicada por ser considerada padrao
de referéncia nos pacientes com sintomas refratdrios a terapia
medicamentosa e forma obstrutiva de CMH, suspeita essa
confirmada apés teste com isoproterenol. O resultado cirtrgico
foi excelente, pois aboliu o gradiente na VSVE durante o
repouso e manteve o septo interventricular em 16 milimetros,
corroborando a completa ressecgao septal. O seguimento
de 18 meses mostra o paciente assintomatico, com melhora
expressiva da qualidade de vida. Esse achado é embasado por
vasta experiéncia da técnica em centros de referéncia’®.

Nessa doenga, o acréscimo do planejamento cirdrgico
pelo ecocardiograma intraoperatério desempenhou papel
crucial®'®. Além de avaliar o gradiente de VSVE apds teste
provocativo e o mecanismo da insuficiéncia mitral, auxiliou
na estimativa do grau e da extensao da ressecgao septal. Foi
possivel também avaliar o grau de alivio da obstrugao ao fluxo
de VSVE ap6s a intervencao e analisar a eventual necessidade
de ressecgao adicional, pois a recorréncia de sintomas no pés-
operatério normalmente é reflexo de resseccao incompleta.

A CMH é uma doenga com fisiopatologia complexa e
ainda nao foi totalmente elucidada. llustramos um caso com
sintomas exuberantes de ICC, em que manobra provocativa
com isoproterenol pode identificar paciente com obstrugao
dindmica, o qual se beneficiou de tratamento cirtrgico de
reducao septal.

Potencial Conflito de Interesses

Declaro nao haver conflito de interesses pertinentes.

Fontes de Financiamento

O presente estudo nao teve fontes de financiamento
externas.

Vinculacao Académica

Nao hd vinculagao deste estudo a programas de pods-
graduagao.

3. Arteaga E, lanni BM, Fernandes F, Mady C. Benign outcome in a long-term
follow-up of patients with hypertrophic cardiomyopathy in Brazil. Am Heart
J.2005; 149 (6): 1099-105.

4. Maron MS, Olivotto |, Zenovich AG, Link MS, Pandian NG, Kuvin JT, et al.
Hypertrophic cardiomyopathy is predominantly a disease of left ventricular
outflow tract obstruction. Circulation. 2006; 114 (21): 2232-9.



Garcia e cols.
Cirurgia da cardiomiopatia hipertréfica

Relato de Caso

5. Barangan). Contribution of provocative pharmacologic tests to the diagnosis

of hypertrophic obstructive cardiomyopathy. Acta Cardiol. 1983; 38 (4):
255-9.

Elesber A, Nishimura RA, Rihal CS, Ommen SR, Schaff HV, Holmes DR.
Utility of isoproterenol to provoke outflow tract gradients in patients with
hypertrophic cardiomyopathy. Am J Cardiol. 2008; 101 (4): 516-20.

Smedira NG, Lytle BW, Lever HM, Rajeswaran J, Krishnaswamy G, Kaple RK; et
al. Current effectiveness and risks of isolated septal myectomy for hypertrophic
obstructive cardiomyopathy. Ann Thorac Surg. 2008; 85 (1): 127-33.

10.

DearaniJA, Ommen SR, Gersh BJ, Schaff HV, Danielson GK. Surgery insight:
septal myectomy for obstructive hypertrophic cardiomyopathy - the Mayo
Clinic experience. Nat Clin Pract Cardiovasc Med. 2007; 4 (9): 503-12.

Giannini G, Grativvol PS, Oliveira M, Lisboa LA, Oliveira SA. Ecocardiografia
transesofagica intraoperatéria na cardiomiopatia hipertréfica septal. Arq Bras
Cardiol. 2009; 93 (1): €8-10.

Ommen SR, Park SH, Click RL, Freeman WK, Schaff HV, Tajik AJ. Impact of
intraoperative transesophageal echocardiography in the surgical management
of hypertrophic cardiomyopathy. Am J Cardiol. 2002; 90 (9): 1022-4.

Arq Bras Cardiol 2011; 96(3) : e46-e49

e49



